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MEMOIRES ORIGINAUX 


ETUDES SUR LA MYELOSE FUNICULAIRE 


I. — TABLEAU CLINIQUE, D'APRES UNE CENTAINE D'OBSERVATIONS. 
Il. — ROLE D'UNE PROTEINE ANORMALE DANS LA PATHOGENIE 


PAR 


Diogo FURTADO 


(Lisbonne) 


La myélose funiculaire reste une des plus intéressantes maladies de la 
moelle, et peut-étre celle au sujet de laquelle nous avons les idées les 
moins précises. 

Sa fréquence est trés élevée. Depuis Henneberg, elle est connue comme 
la troisiéme maladie (die dritte Krankheil) de la moelle, aprés la syphilis 
et la sclérose en plaques. Actuellement, bien que, avec la thérapeutique 
antibiotique, la syphilis soit devenue beaucoup plus rare, la désignation 
de troisiéme maladie attribuée 4 la myélose reste vraie dans l'ensemble, 
du moment qu’une autre entité morbide, la compression médullaire, est 
devenue beaucoup plus fréquente, soit par son diagnostic plus rigoureux, 
soit par la reconnaissance de ses formes nouvelles (compressions par dis- 
copathie, etc.). 

Toutefois, la myélose funiculaire n'est pas une maladie au sens exact 
du mot. Elle appartient plutét au groupe, chaque jour plus important, des 
formes de réaction de l’organisme A des causes multiples. Décrite par 
Lichtheim comme un syndrome appartenant & l’anémie pernicieuse, il y 
a longtemps (depuis Minnich, éléve de Lichtheim) qu’on l’a reconnue 
comme pouvant étre en rapport avec de nombreuses maladies causales. 
La situation présente a été trés bien résumée par Lehoczky, concluant 
que le syndrome de myélose funiculaire peut apparaitre soit comme con- 
séquence d’un grand nombre d’autres maladies (Lehoczky en énumére au 
moins 35, parmi lesquelles l’anémie ne joue qu’un rdéle assez modeste), 
soit comme maladie primitive (myélose idiopathique). 

La myélose funiculaire est donc une forme unitaire de réaction de la 
moelle 4 un nombre élevé de conditions pathologiques de l’organisme. 
Elle constitue une unité pathologique, au sens de von Weiszacker, c’est-a- 
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dire une entilé morbide avec une histopathologie ct un tableau clinique 
spécifiques, mais dont l’apparition est due 4 un nombre élevé de facteurs 
étiologiques, de nature trés différente. 

Cest dans le rapport pathogénique de ces multiples facteurs éLiolo- 
giques avec la myélose funiculaire que réside le probleme fondamental 
actuel de son étude. II fera l'objet de la deuxiéme partie. Dans la premiére, 
nous envisagerons le tableau clinique, en tentant d’en dégager une sys- 
tématisation plus rigoureuse. 


I]. — TABLEAU CLINIQUE DE LA MYELOSE FUNICULAIRE, D’APRES UNE 
CENTAINE D’ OBSERVATIONS. 


La presque totalité des auteurs souligne la variabilité du tableau cli- 
nique de la myélose funiculaire, et le célébre aphorisme de Kroll (« l’aty- 
pique est typique dans la myélose funiculaire ») est devenu une vérité 
acceptée. Bremer, dans sa monographie du Handbuch de Bumke et Foers- 
ter, Lehoczky dans ses travaux récents, et nous-méme, dans les deux édi- 
tions de notre monographie sur les « Neuroavitaminoses », avons décrit 
le syndrome de la myélose funiculaire comme sujet 4 d’importantes va- 
riations, qui rendaient son diagnostic parfois difficile. 

Ayant maintenant une expérience beaucoup plus grande, notre con- 
ception de cette difficulté a beaucoup changé. 

Nous avons recueilli, dans le Service de Neurologie des Hépitaux de 
Lisbonne et dans celui de l’Armée Portugaise, environ 180 observations 
de myélose funiculaire. De ce nombre assez élevé, nous avons choisi 
100 observations dans lesquelles les données de laboratoire, les détails de 
l’examen et l’évolution de la maladie permettent d’affirmer le diagnostic. 
Celui-ci n’a été confirmé anatomiquement que cing fois, puisque la pres- 
que totalité des malades, avec ou sans déficit consécutif, grace au trai- 
tement, a survécu a la maladie. 

Nous exposons les principaux caractéres du syndrome de la myélose 
funiculaire de ces 100 cas dans les tableaux suivants. Gomme on verra, 
et contrairement 4 notre impression antérieure, le pourcentage d'un nom- 
bre réduit de symptomes domine tellement tous les autres, que nous pou- 
vons considérer le tableau clinique de la myélose comme monotone et uni- 
forme. Dans notre casuistique, ce tableau a rencontré trés peu de varia- 
tions, les principales de celles-ci étant dues a l'association avec une atteinte 
nerveuse périphérique. 

Cette prédominance d’un groupe réduit de symptémes démontre que 
la myélose funiculaire, au moins dans notre casuistique portugaise, est 
une maladie ayant un tableau assez régulier et dont le diagnostic ne doit 
pas offrir de grandes difficultés. 

Le Tableau I concerne |’Age d’apparition, le sexe et le temps d’évolu- 
tion du syndrome. L’incidence au-dessus de 40 ans est connue. Notre ca- 
suistique inclut 6 cas entre 20 et 30 ans, Age exceptionnel pour la myélose ; 
ils ont été observés lors d’une épidémie carentielle survenue aux iles du 
Cap-Vert, pendant la guerre, 4 laquelle nous nous référerons ultérieure- 
ment. La fréquence a été plus grande chez les hommes que chez les 
femmes, contrairement 4 ce qu’affirment d’autres auteurs. L’évolution a 
été presque toujours subaigué, donnant raison 4 une des désignations 
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les plus répandues de l’affection (sclérose combinée subaigué). Nous n’a- 
vons jamais trouvé d’observations de myélose a évolution aigué, telles 
que le décrit Lehoczky. 


| — Age dapparition ; sere ; temps d'évolution. 
Age Hommes Femmes 

16 13 

Plus de GO ams 13 
60 40 

Premiers symptomes 

apparus ily a: 

9 3 


Le Tableau II montre les symptomes initiaux de la maladie. Les 
paresthésies et la débilité motrice ont été anciennement les plus fréquents. 
Les paresthésies, surtout localisées aux pieds, ont parfois un caractére 
douloureux. Il est difficile, chez des malades qui ont souvent un niveau 
intellectuel assez bas, de séparer les paresthésies des douleurs. On peut 
done considérer ensemble paresthésies et douleurs comme étant les signes 
prémonitoires les plus fréquents du syndrome. 


Tasteau Il. — Symplémes initiaur (100 cas). 
Hommes Femmes 
Lo 
Débilité motrice des membres 
37 27 
Débilité motrice totale ....... 6 al 
Débilité motrice asymétrique . 2 
12 6 
Troubles mentaux............ 3 2 
6 l 
Symptémes digestifs.......... 7 
Perte de l'érection .......... 
Troubles des sphincters... .... 4 — 
Asthénie et amaigrissement . . 14 5 


Les 6 cas avec glossite initiale sont ceux qui concernent |’épidémie du 
Cap-Vert. Nous avons alors observé 170 cas d’avitaminose. Cette maladie 
commengait toujours par une glossite trés intense, a laquelle faisait suite 
un état trés accentué d’asthénie et d’amaigrissement, d’achylie gastrique, 
d’héméralopie et souvent des troubles nerveux. Ces troubles étaient le 
plus souvent constitués par des signes de neuropathie périphérique. Dans 
6 cas, existait un tableau de myélose funiculaire. La maladie, qui est 
apparue chez des troupes portugaises européennes, faisant l’occupation 
défensive de ile, était due a une alimentation défectueuse, excessivement 
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riche en hydrocarbonés et pauvre en facteurs vitaminiques, surtout du 
groupe B, dont le besoin était augmenté par les conditions climatiques et 
par la richesse méme en glucides de la nourriture. 

Le Tableau suivant (III) correspond déja a la période d’état de la ma- 
ladie, et concerne les symptomes sensitifs. 


TasLeau IIIT. — Symptomes sensili/s. 


Hommes Femmes 


Subjectifs : 


Sensation de ceinture.......... 7 5 


Objectifs : 


Hypoesthésie a la douleur et a 


la 10 
Hypoesthésie au tact......... 9 4 
Abolition de la pallesthésie... . 17 26 

de la baresthésie.. . . 11 
— de la sensibilité ar- 
thro et myocinétique. 1D 
— des sensiblités dis- 
criminatives .... 22 10 
Ataxie des membres supérieurs, 8 7 
— des membres inférieurs. 33 13 


Comme A la période initiale, les symptémes sensitifs subjectifs do- 
minent le tableau clinique. Paresthésies, douleurs, sensations de ceinture 
dues 4 des paresthésies du tronc, restent les symptémes les plus fréquents 
et les plus typiques. Les paresthésies sont parfois des fourmillements, 
parfois des sensations de chaud ou de froid, parfois encore des sensations 
douloureuses, qui peuvent dominer le tableau, au point de créer une res- 
semblance avec les causalgies (formes paresthésico-causalgiques, de Pe- 
raita). 

Des symptomes sensitifs objectifs, les troubles de la sensibilité profonde, 
sont les plus importants et méme un des signes le plus caractéristique de 
affection. Le diapason de 128 vibrations, que nous employons d’habi- 
tude, est le réactif le plus fidéle, non seulement pour le diagnostic de la 
myélose, mais aussi pour son pronostic, puisqu’il nous permet de suivre 
les progrés de la récupération, par la réapparition et la durée progressi- 
vement augmentée de la sensibilité vibratoire. C’est surtout dans les 
membres inférieurs que la pallesthésie est abolie, mais on peut la trouver 
altérée aussi au niveau du tronc ou des mains. 

La participation des autres sensibilités profondes (baresthésie, sensi- 
bilité arthro et myocinétique) est beaucoup moins importante, de méme 
que celle des sensibilités discriminatives. 

Quant aux sensibilités superficielles, la participation s'est faite dans un 
nombre beaucoup moins important de cas. Elle a eu, le plus souvent, un 
caractére périphérique, avec distribution distale, signifiant 4 notre avis 
l'association, chaque fois plus évidente, de la neuropathie périphérique 
avec la myélose, sur laquelle insistait récemment Juhasz, dans son travail 
anatomique. 
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Le Tableau IV montre l’importance des troubles de la marche et des 
signes moteurs ; il n’a pas besoin de commentaire. Signalons simplement 
que nous ne trouvons pas de motif pour distinguer des formes spasmo- 
diques, ataxiques ou paresthésiques, comme le font certains auteurs. Dans 
chaque cas, parésie, ataxie ou spasticité s’associent diversement, et peu- 
vent varier d’une semaine & l'autre. 


Tasieau IV. — Troubles de la marche et symplimes moteurs. 
Hommes Femmes 
Marche : 
Ataxo-spasmodique .......... 23 


Troubles moteurs : 


Tétraparésie.. 36 16 
Paraparésie crurale........... 19 12 
Paraplégie crurale............ 5 
Spasticité des membres infér. . 12 2 
Paraplégie en flexion, ........ 
Secousses myocloniques ...... 2 
6 
Tremblement ..... = 
Signe de Romberg .......... D 3 


Le Tableau V montre les troubles des réflexes et les symptémes sphincté- 
riens et mentaux. L’hyperréflexie généralisée, ou accompagnée d’aboli- 
tion des réflexes achilléens, a été le tableau régulier en ce qui concerne les 
réflexes. Il y a eu, avec une certaine fréquence, des signes de libération 
pyramidale dans les membres supérieurs ; au pied, la présence du 


V.— Troubles des réflexes el du fonctionnement des sphincters. Troubles mentauz. 
Hommes Femmes 

Hyperréflexie généralisée 41 14 
Aréflexie totale........ 
Abolition des patellaires et des 

6 
Abolition des achilléens ...... . 16 17 
Hoffmann-Trommer et autres 

signes de la main........... 15 7 
Babinski et autres signes du 

46 26 
Clonus du pied ............. 12 2 
Abolition des abdominaux ... 7 7 


Abolition des abdominaux infé- 


| 
9 7 \ 
Perte de l'érection .......... 6 
Troubles psychiques ......... Il 6 
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signe de Babinski a été presque constante. Les phénoménes de clonus ont 
été rares, mais l’abolition des réflexes abdominaux inférieurs a été trés 
fréquente. Le syndrome décrit par Crouzon (parésie flaccide des membres 
inférieurs avec abolition des réflexes patellaires et achilléens et signe de 
Babinski) a été trés rarement observé. 

Les troubles sphinctériens ont été rares, et la perte de l’érection n’a pu 
étre attribuée avec sireté a Ja maladie que dans 6 cas. 

Les troubles psychiques, assez fréquents, ont été considérés par nous 
comme des associations. II s’agissait de formes de réaction exogéne, syn- 
dromes psycho-organiques attribués aux mémes conditions étiologiques 
qui déclanchaient la myélose (éthylisme, anémie, carence alimentaire, 
etc...). L’existence d’une psychose spécifique, liée 4 l’achylie gastrique 
(Scheid) nous semble trés douteuse. 

Les nerfs craniens n’ont été atteints que dans trés peu de cas. L’hémé- 
ralopie est apparue dans les cas d’avitaminose du Cap-Vert. 


Tasieau VI. — Nerjs craniens liquide céphalo-rachidien. 
Hommes Femmes 

Atrophie optique............. 
Liquide céphalo-rachidien nor- 

Augmentation de l'albuminora- 

Pléocytose {10 cel.]........... l 


Le liquide céphalo-rachidien a été presque toujours normal. L’existence 
d’une augmentation de l’albumine ou d’une pléocytose est expliquée 
par la fréquence avec laquelle on trouve histologiquement une réaction 
méningée, produite par |’émigration des corps granulo-graisseux vers 
les espaces sous-arachnoidiens. Ce fait, mis en_relief par Juhasz, se re- 
trouve dans nos cas. 


VII, — Sympltémes digestijs et hématiques. 
Hlommes Femmes 
Crises douloureuses........... 2 
Gastrite 


Achylie en général histamino- 


Glossite..... weer 6 6 
2 
Anémie de type secondaire... . Iz 12 
Anémie hyperchromique ma- 

crocytique | non pernicieuse. . 9 4 
Anémie pernicieuse |‘mégalo- 

blastique' ........ 7 


Nole : 7 hommes et 5 femmes n’ont pas d’examen de suc gastrique. 
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Le Tableau VII nous montre la fréquence d’un sympt6me, qui prend 
une extraordinaire importance pathogénique, l’achylie gastrique. I] existe 
dans plus de 62 p. 100 de nos cas, étant donné que 12 p. 100 de nos ma- 
lades n’ont pas d’examen de suc gastrique (par refus du malade ou im- 
possibilité d’extraction). Dans la plupart des cas, l’achylie a été vérifiée 
par extraction fractionnée, précédée d’injection d’histamine. La diarrhée 
gastrogéne et une gastrite (vérifiée par gastroscopie ou par l’examen ra- 
diologique des plis d+ la muqueuse) ont été aussi observées. 

Le tableau hématologique a confirmé ce qu’ont écrit Bremer, Lehoezky 
et, plus récemment, Geiger et Fihrmann. 

L’anémie pernicieuse n’a été trouvée que dans 12 p. 100 de nos cas. 
L’examen hématologique détaillé, accompagné de myélogramme sternal, 
a permis de séparer de l’anémie mégaloblastique de Biermer les cas d’a- 
némie hyperchromique alimentaire, non pernicieuse (13 p. 100 des cas). 

Une anémie secondaire, d’habitude peu intense, a été trouvée dans 
24 p. 100 de nos cas. Le role de certains parasites intestinaux, surtout 
de l’ankylostome, sur lequel insistait Austregesilo, n’a pas été trouvé 
dans nos cas. 


Cette révision de la symptomatologie de la myélose funiculaire nous 
permet done de considérer son tableau clinique comme beaucoup moins 
variable que l’affirmation des classiques ne le faisait croire. 

L’affection se présente avec une grande régularité entre 40 et 60 ans, 
se révéle d’habitude insidieusement, par des phénoménes paresthésiques 
des extrémités, suivis de déficit moteur puis de parésie progressive. C'est 
l'accentuation de ces phénoménes qui conduit a la période d’état. A ce mo- 
ment, & cdté des phénoménes subjectifs, un symptoOme objectif de la sen- 
sibilité joue un role trés important ; il s’agit de l’abolition de la sensibilité 
vibratoire, qui s’accompagne, dans un moindre pourcentage de cas, de 
réduction des autres sensibilités profondes et discriminatives. La partici- 
pation de la sensibilité cutanée, de distribution distale, semble traduire 
dans la plupart des cas, l’association d’une neuropathie périphérique. 

Le tableau moteur a été constitué, avec régularité, par un trouble de 
la marche, plus ou moins accentué, soit marche spastique, soit’ marche 
paréto-ataxique. Tl y a toujours eu un déficit moteur qui n’a que trés 
rarement atteint le degré d'une paraplégie. Les réflexes profonds étaient 
exagérés, avec abolition des achilléens dans un pourcentage trés élevé. 

Les signes de désinhibition pyramidale, surtout le signe de Babinski, 
se retrouvaient dans la plupart des malades. 

Ce tableau clinique s’accompagnait d’un liquide céphalo-rachidien nor- 
mal et d’une achylie gastrique histamino-résistante, dont le pourcentage 
doit atteindre environ 70 p. 100 des cas. 

Il n’est pas dans l’objectif de cette communication de discuter le dia- 
gnostic différentiel de l’affection. Il nous suffira de dire que, devant un 
tableau d’une si impressionnante régularité, ce diagnostic n’a pas été dif- 
ficile. Ouvrons, cependant, une exception pour le diagnostic avec la myé- 
lopathie discale cervicale, que nous ne connaissons que depuis assez peu 
d’années et qui nous a créé beaucoup d’embarras. I] s’agit la d’un type 
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trés particulier de compression, qui s’exerce trés lentement et surtout 
sur la face antérieure de la moelle. Avant que se présentent des signes 
directs de compression médullaire, on trouve souvent un syndrome trés 
semblable & la myélose funiculaire, qui provient de la géne de la circula- 
tion artérielle de la moelle, laquelle se faisant surtout par ta face anté- 
rieure de l’organe est lentement atteinte par la procidence discale. 

Les douleurs et autres symptOmes radiculaires brachiaux (qui, cepen- 
dant, manquent souvent dans la hernie médiane), l'image radiologique 
et surtout la myélographie, & laquelle nous avons recours chaque fois 
plus souvent, permettent habituellement d’établir le diagnostic. 


Il. — ROLE D'UNE PROTEINE ANORMALE DANS LA PATHOGENIE DE LA 
MYELOSE FUNICULAIRE. 


L’étiologie de la myélose funiculaire est multiple. Le syndrome appa- 
rait en rapport avee un grand nombre d’états morbides et parfois sans 
rapport perceptible avec une autre maladie. Il s’agit, dans ces cas, des 
formes de myélose funiculaire, qu’on peut appeler primaires ou idiopa- 
thiques. Il y a un intérét certain 4 connaitre les maladies en cause dans 
le groupe des 100 malades, dont nous venons d’exposer la symptoma- 
tologie. 

Le Tableau VIII présente ces maladies et leur fréquence. Nous voyons, 
comme dans la statistique de Lehoczky, qu'un grand nombre de maladies, 
des catégories les plus diverses, peuvent précéder la myélose funiculaire. 


VELL, — Affeelions coeristantes. 
Anémie 7 Artériosclérose ............ ! 
Ethylisme chronique ........ Tub. 
Hiyvpoalimentation (faim!) 6 Suppuration pulm. chronique 
Diéte défectueuse... 6 Epilepsie chronique... ..... 
Cancer de Pestomac... 2 Lipomatose géante.. .. 
Uleére gastrique............. Sepsis focal récidivant..... . | 
Cirrhose Polyarthrite chronique... ... 2 
Maladie de Puerver ......... ! Maladie de Paget. ........ ! 
Cardiopathies chroniques... . 2 


Parmi elles, les maladies et déficiences de la nutrition jouent un réle 
trés important. L’anémie pernicieuse, certaines avitaminoses spécifiques, 
comme la pellagre, ont aussi une certaine importance. Toutefois, dans notre 
casuistique, un élément étiologique dépasse tous les autres : c’est |’éthy- 
lisme chronique, probablement par l’intermédiaire de la gastrite et de l'état 
carentiel qu'il provoque. 

Le rapport entre ces conditions morbides et la myélose funiculaire qui 
trés souvent leur fait suite — c’est-a-dire, la pathogénie de cette myélose 
— nous est inconnu. 

Nous avons longuement recherché, comme beaucoup d'autres auteurs, 
dans trois sens définis, et nous pouvons résumer notre insuccés en quel- 
ques mots. 
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D’abord, nous avons cherché si la myélose funiculaire était une forme 
spécifique d’avitaminose. Nous avons vu que plusieurs des maladies qui 
précédent la myélose sont des maladies par carence alimentaire, quelques- 
unes méme, comme la pellagre ou le béri-béri, des avitaminoses bien 
connues. D’autre part, nous connaissons quelques mécanismes physiopa- 
thologiques qui conduisent simultanément 4 un état carentiel et & la myé- 
lose, ce qui ferait prévoir une pathogénie commune. C’est le cas, par 
exemple, des larges résections gastriques, des colites chroniques, de l’ex- 
erétion exagérée de vitamines (diabéte, par exemple) ou des régimes dé- 
fectueux entrainant un besoin augmenté de vitamines pour le métabo- 
lisme, comme c’était le cas de la maladie carentielle du Cap-Vert a la- 
quelle nous avons fait référence dans la communication antérieure. 

Cependant, l’investigation des cas de myélose funiculaire, dirigée dans 
le sens de l'étude du métabolisme vilaminique, ne nous a fourni aucun 
résultat. Nous avons fait, avec le regretté P* Maia Loureiro et avec le 
pr J. Janz, plusieurs études sur le métabolisme des différentes vita- 
mines chez nos malades atteints de myélose funiculaire, et nous n’avons 
trouvé aucune anomalie qui, par sa régularité, puisse avoir une valeur 
pathogénique. Les résultats des diverses thérapeutiques vitaminiques 
intensives que nous avons essayées, ont été, du reste, trés variables et 
peu probants. 

L’autre sens de nos investigations a été le rapport entre la myélose et 
lachylie gastrique. L’achylie est, évidemment, trés fréquente dans la 
myélose funiculaire, aux environs de 70 p. 100 dans notre casuistique. 
routefois, il y a un certain pourcentage, encore important, dans lequel un 
chimisme gastrique normal ne joue certainement aucun role pathogé- 
nique. 

On a longtemps cru que les cas d’anémie pernicieuse qui ne s’accom- 
pagnent pas d’achylie gastrique ne présentaient pas aussi de myélose. 
Derniérement, on a vérifié que cette supposition n’était pas vraie. Citons 
simplement l’excellent travail de Bjérkenheim, qui a montré que, dans 
un énorme pourcentage, l’anémie pernicieuse provoquée par l’infesta- 
tion du Diphyloboltomus latus (botriocéphale), ne comportant pas d’achy- 
lie gastrique, présente des tableaux de myélose funiculaire. De méme, les 
extraits gastriques qui ont une action nette sur l’anémie pernicieuse sont. 
sans effet sur les symptémes neurologiques. On peut, en somme, conclure 
4 limpossibilité d’établir la pathogénie de la myélose funiculaire sur l’a- 
chylie gastrique seule. 

Le troisiéme sens de nos investigations a été le rapport entre la myélose 
funiculaire et le tableau hématologique, qui souvent se montre altéré 
dans ces cas. Nous sommes loin de la conception de la myélose funiculaire 
toujours provoquée par l’anémie pernicieuse, apparente ou latente. 

Les études hématologiques actuelles, surtout le myélogramme sternal, 
nous permettent d’écarter comme non pernicieuse plusieurs anémies 
qui accompagnent la myélose. Si un nombre élevé d’anémies de Biermer 
‘peut étre autour de 60 p. 100) s’accompagne de myélose funiculaire, il n’y 
a que 10 4 20 p. 100 de la totalité des myéloses qui appartiennent A l’a- 
némie pernicieuse. 

Toutefois, le réle joué par les nouveaux facteurs anti-anémiques dans 
le traitement de la myélose funiculaire, n'est pas négligeable. Nous avons 
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essayé de résumer dans le tableau suivant (IX) les actions hématopoié- 
tiques et myélotrophiques des divers facteurs anti-anémiques. 


IX. — Actions hématepoiéliques et myélotrophiques des principauz facteurs 
hématopoiétiques et de ses associations. 


Facteurs ou associations 


Action hématopoiétique 


Action myélotrophique. 


Acide folique. 


Acide folique Bye 


Facteur citrovorum (acide: 
foliniques ou leucovorine 
forme métaboliquemen! 
active de Tacide folique. 


By (cyanocobalamine) et 
dérivés 


Extrait hépatique  purifié 
(contient le EMF, peut 
étre identique au facteur 


Excitation de la moelle os- 
seuse, avec prolifération 
cellulaire. 

Maturation des cellules jeu- 
nes. 

Action favorable sur les mu- 
queuses digestives. 

Specifique dans les An. mé- 
galoblastiques de la gros- 
sesse, de lenfance et ali- 
mentaires, 


Renforce les actions de By, 
principalement sur I’he- 
moglobine. 


Identique a celle de Vacide 
folique, mais active en 
moindres dosages. 

Résiste a action des anti- 
foliques (aminoptérines). 


Pan-hématopoiétique: crois- 
sance des cellules jeunes. 

Action lipotrophique, Spéci- 
fique de l’anémie perni- 
cieuse ; action sur ses 
symptémes digestifs. 


Action sur lérvthropoiése. 
Speécifique de Vanémie per- 
nicieuse. 


Nulle; en grandes doses| 
contraire, 


| 
| 


Réduit et méme annulle} 
Faction de 


Douteuse (quelques cas pu- 
bliés avee action remar- 
quable sur la myélose). 


Action favorable sur la 
neuropathie périphérique 
qui accompagne la myé- 
lose. 

Action probable sur la) 
myélose de l'anémie per- 
nicieuse, 

Action dovteuse sur les 
autres myéloses. 


En grandes doses, action 
sur la neuropathie péri- 
phérique et probablement 


By. Maturation des érythrocytes| sur la myélose de l'anémie'| 
jeunes. pernicieuse. 
Extrait hépatique + By, |Action pan-héma top oié-|Action maxima sur la neu- 
tique maxima. ropathie périphérique et) 
Crise recticulocitaire plus] sur la myélose des ané-|| 
nette. mies, 
Action trés probable sur 
les autres myéloses. 
= | 


De ce tableau, que nous ne commenterons pas, on déduit facilement 
qu’il y a indépendance entre l’action hématopoiétique et myélotrophique 
des différents facteurs. L’action thérapeutique la plus efficace sur la myé- 
lose funiculaire est exercée par l'association de vitamine B,, et d’extrait 
hépatique ; mais d’autres facteurs, exercant une action hématopoiétique 
comparable (cas de l’acide folique), ont une action nulle ou nocive sur la 
myélose funiculaire. Il reste donc |’hypothése que ce soit par son action 
jipotrophique, par l’intermédiaire de la cellule hépatique, que l’associa- 
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tion vitamine B,,-extrait hépatique exerce son action sur la moelle épi- 
niére. 

Il est trés probable, malgré les doutes émis par quelques auteurs (Bo- 
dechtel, 1953), que l’origine des foyers aréolaires qui, dans les cordons 
médullaires, sont le point de départ de la myélose, soit vasculaire. Mais 
puisque ces vaisseaux qui sont au centre des foyers se maintiennent in- 
tacts, nous sommes dans l’ignorance sur le processus qui se passe a tra- 
vers ces parois. 

Derniérement, nous avons dirigé nos investigations dans le sens de la 
constitution protéique du sérum des malades atteints de myélose funicu- 
laire. Déja J. Peters, dans une conférence récente, avait émis l’hypothése 
que la myélose était due a la présence d’une protéine anormale. On sait le 
role que joue, dans certains cas récemment publiés, un métabolisme pro- 
téique altéré dans la genése des maladies nerveuses graves. II s’agit habi- 
tuellement de la formation et du dépét d’une lipoprotéine anormale, l’a- 
myloide, qui donnent lieu a des lésions nerveuses graves, d’habitude a 
point de départ vasculaire. Dans les cas décrits par Kriicke et Peters, 
il s‘agit d’amyloides primaires ou paramyloidoses de localisation centrale ; 
dans les observations familiales, que Corino Andrade a présentées, la pa- 
ramyloidose prend la forme d’une neuropathie périphérique. 


XN, 


Présence d'une 
Cas Diagnostic Proteinémie fraction globuli- 
nique anormale 


le JLAL PL) Myélose funiculaire. Normale 
Cache xie 
be J. S. Q  Myélose funiculaire. Protéines totales et 
Anémie pernicieuse. serine augmentées. 
0 Q  Myélose funiculaire. Normale 
Achylie. 
4° D.N., & Myélose funiculaire. Protéines totales et 
Achylie. sérine légérement 
augmentées. + 
5° J. S. Myélose funiculaire. Normale, 
Anémie pernicieuse. 
He A.P.M. Myélose funiculaire. Normale, — 
Achylie. 
7° PF. L, Myélose funiculaire. Protéines totales nor- 
Achylie. males, Gamaeglo- 
buline élevée. 
Ro Myélose funiculaire par Normale, > 
anémie pernicieuse en 
rémission, 
9° J. R. CO Myélose pellagreuse. Protéines totales, sé- 
rine et gama-glo- 
buline élevées. 
ALM. R. Myélose. Achylie. Normale. + 
lle J. G, Myélose. Achylie. Normale. + 
12° M. R. Myélose. Achylie. Normale. > 
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Ayant trouvé normaies les valeurs des protéines dans nos cas de myé- 
lose, nous avons entrepris, avec J. Janz, l’électrophorése systématique 
des protéines et des lipoprotéines du sérum de ces malades. En outre, dans 
quelques-uns, nous avons fait |’électrophorése du liquide céphalo-rachi- 
dien. Nous avons employée surtout |’électrophorése sur papier, confirmée 
dans quelques cas par microélectrophorése dans l’appareil de Kern (Aa- 
rau). 


OO.N FL 
Protéines totales: 8.29 A00 cm? Protéines totales 6.9 
Albumine : 60.2% Albumine 60.4 % 
a, globulimne =: 7.9% a, globuline 2.8 
10,7 « 12- 
B ” : $S 6 ” : « 
Y ” : 187 « Y : 69 


APdeM. 
Proteines totales 6.7 g /0em? Protéines tatales 6.4 g/!00cm? 
Albumine 49 % Albumine 578% 
a globuline a, globuline 5,0 
Y ” : Be B 
Y i 15,2 


\ 


Fig. 1. 


Nous ne rapporterons ici que les résultats obtenus dans les phérogram- 
mes des protéines. L’interprétation des courbes de lipoprotéines n’a pas 
donné des résultats valables, et quant a I|’électrophorése du liquide cé- 
phalo-rachidien, elle présente encore des imprécisions, résultant du besoin 
de concentrer les faibles quantités protéiques, présentes dans le liquide 
normal, ce qui la rend seulement utilisable quand il y a des fractions pro- 
téiques grossiérement augmentées. 

Nous avons 4 ce moment étudié 12 myéloses funiculaires, qui se trou- 
vent résumées dans le Tableau X. 

Dans la presque totalité des phérogrammes de ces malades, nous trou- 
vons une anomalie constante, la présence d’une fraction globulinique 
anormale. Cette fraction se trouve entre la béta et la gamma-globuline, 
c’est-d-dire dans une position qu’on peut désigner par béta 2 ou gamma | 
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et qui, dans le sérum, équivaut sensiblement a la position de la fraction 
phi du plasma, qui est due, comme on le sait, au fibrinogéne. Nous la dé- 
signons comme fraction X dans notre tableau. La figure 1 montre 
l'aspect des courbes électrophorétiques de 4 de nos cas. 

La présence de cette fraction protéique anormale dans un nombre si 
élevé de cas de myélose prend une importance pathogénique probable. 
On a décrit des fractions semblables dans les populations noires mal ali- 
mentées, chez les singes soumis 4 une hypoalimentation, et aussi dans les 


Déficiences Carence en fac- Altération de la Troubles méta- Maladies 
alimentaires teurs hémato- muqueuse di- boliques endo- cachectisantes 


genes 
Trouble du 


métabolisme 


enzymatique formatif des protéines 


Circulation de protéines anormales oye des protéines anormates 
paraprotéinémie ans les parois vasculaires ; 
paraprotéinose locale 


Altération des capillaires de la moelle 
épiniére par paraprotéinose 


Rupture de la barriére vasculaire 
avec” formation de foyers d'edéme et dysorie 


Lésions focales des gaines myéliniques et des 
cylindres-axes (foyers aréolaires) ; dégénérescence secondaire 
des cordons : myélose funiculaire. 


Fig. 2. 


insuffisances hépatiques (H-zacke de Staub). Sa présence dans la myélose 
funiculaire suggére une hypothése pathogénique que nous résumons dans 
notre dernier Tableau (figure 2). 

Les diverses conditions pathologiques, qui d’habitude précédent la myé- 
lose funiculaire, exerceraient leur action pathogéne sur la formation des 
protéines de l’organisme. Celles-ci seraient absorbées, et en partie trans- 
formées, au niveau de la muqueuse intestinale, subissant ultérieurement 
la transformation la plus importante au niveau du foie. C’est la que se 
forme la fraction sérinique du sérum, aussi bien que les globulines alfa 
et béta. Quant a la gamma-globuline, son origine est polycentrique, étant 
formée non seulement au niveau du foie, mais aussi dans les cellules du 
systéme réticulo-endothélial, dans les cellules formatrices du sang et 
dans quelques éléments de celui-ci. 
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Les diverses conditions pathologiques qui conduisent & la myélose 
(achylie, avitaminose, éthylisme, etc.) produiraient, par altération des 
systémes formateurs des globulines, l’apparition d’une globuline anor- 
male dans le sang. Celle-ci se déposerait (paraprotéinose, consécutive a la 
paraprotéinémie) dans les parois des vaisseaux médullaires, entrainant 
comme conséquence des troubles locaux autour de ces vaisseaux, troubles 
provoqués par une perméabilité augmentée et par la transsudation consé- 
cutive des produits anormaux (dysorie de Peters), pour lesquels les vais- 
seaux constituent normalement une barriére infranchissable. 


La confirmation de cette hypothése, qui mettrait en évidence le réle 
chaque fois plus important du métabolisme protéique dans toute la pa- 
thologie, demande qu’on étudie systématiquement ce métabolisme dans 
tous les cas de myélose funiculaire. 
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A PROPOS D'UNE APHEMIE PAR ATTEINTE DE LA ZONE 
MOTRICE SUPPLEMENTAIRE DE PENFIELD, AU COURS 
DE L'EVOLUTION D'UN ANEVRISME ARTERIO-VEINEUX. 
GUERISON DE L’APHEMIE PAR ABLATION DE LA LESION, 


PAR MM. 


D. PETIT-DUTAILLIS, G. GUIOT, R. MESSIMY et Ch. BOURDILLON 


La survenue d’une hémiplégie droite avec aphasie, brutalement cons- 
tituée chez un homme jeune, au cours d’un effort, par suite d’une hémor- 
ragie due 4 la rupture d’un anévrisme artério-veineux, n'est pas un fait 
& premiére vue exceptionnel. Les caractéres bien spéciaux de l’aphasie, 
plus exactement de l’aphémie suivant la dénomination autrefois proposée 
par Bastian, la notion dans les antécédents de crises comitiales accompa- 
gnées soit de vocalisation, soit d’aphémie, l'association 4 une hémiplégie 
d'un type trés différencié, enfin et surtout la correspondance de ces trou- 
bles avec une lésion exactement localisée 4 |’aire motrice supplémentaire 
de Penfield nous incitent 4 rapporter cette observation privilégiée. 

Avant d’en faire état et pour mieux la comprendre, nous résumerons 
les remarquables travaux de Penfield concernant cette aire. Celle-ci est 
trés limitée, on peut la situer de maniére précise sur le pied de F1, en avant 
de la représentation motrice de la jambe, a la partie toute supérieure de la 
face externe du cortex, tout prés du sinus longitudinal et surtout a la face 
interne, s’étendant en bas a la scissure cingulée dont la berge supérieure 
parait en faire partie (fig. 1). 

Penfield et ses collaborateurs Rasmiissen et Welch ont pu, a laide 
d’une stimulation électrique spéciale, explorer cette aire et provoquer un 
ensemble de réponses consistant en phénoménes de vocalisation ou d’ar- 
rét du langage, inhibition de l’activité volontaire, synergies posturales, 
modifications du systeme autonome, phénoménes sensoriels, crises mo- 
trices localisées. 

La vocalisation se distingue de celle que Penfield a provoquée sur l’oper- 
cule rolandique (fig. 2) par son caractére plus souvent rythmique ou inter- 
rompu, au lieu d’étre généralement, comme la seconde, un cri continu. 
Déja Brickner, en 1940, avait publié une observation de vocalisation et 
d’arrét du langage, par stimulation de la méme aire, chez un épileptique 
stimulé électriquement pour la préparation d’une excision corticale ; ce 
malade répétait « Te, te, te, te, te, te, » tant que durait la stimulation. 


REVUE NEUROLOGIQUE, T. 90, N° 2, 1954. 


‘x “ 
95 


96 PETIT-DUTAILLIS, GUIOT, MESSIMY ET BOURDILLON 


Penfield, seul et avec ses collaborateurs, a pu reproduire chez de nom- 
breux opérés une vocalisation ou un arrét du langage, notamment du cal- 
cul 4 voix haute. La vocalisation a été obtenue 15 fois chez 7 sujets, sur 
Vhémisphére droit chez 3 d’entre eux, sur l‘hémisphére gauche chez les 
4 autres. Les auteurs insistent sur le caractére de cette vocalisation qu'on 
ne saurait considérer comme une réponse verbale mais dont le role, en 
association avec les symboles conventionnels du langage, peut devenir 
considérable. I] convient de remarquer que cette vocalisation n'est repro- 
duite que sur certains sujets. 


Fig. 1. — Diagramme des segments de la partie supérieure et médiale de l’écorce de |'hémisphére 
gauche montrant la répartition des points dont l'excitation a provoqué l’inhibition de l’activité 
volontaire. On a réuni sur I'hémisphére gauche, pour la commodité du schéma, les points ayant 
donné les mémes effets d'inhibition par excitation de l'un ou l'autre hémisphére. (D’aprés W. 
Penfield et K. Welch.) 


L'arrét du langage a été obtenu chez 20 sujets, souvent associé a des 
mouvements de la bouche et du visage mais sans que l'état de conscience 
paraisse altéré. Les mouvements du visage et des lévres sont parfois ceux 
qu’aurait le sujet en essayant de parler. 

La stimulation de l’aire motrice supplémentaire peut également pro- 
voquer des réponses motrices : mouvements des bras rarement isolés, plus 
souvent combinés a une réponse complexe comprenant, par ordre de fré- 
quence, des mouvements de la jambe, l’impossibilité de parler, des mou- 
vements oculaires, de» mouvements de la téte. Les mouvements intéres- 
sent le plus souvent le coude et les bras, mais souvent aussi les doigts et la 
main. 

Ces mouvements paraissent souvent, constituer l’ébauche de mouve- 
ments posturaux complexes, en particulier adversifs ; parfois, ce sont des 
mouvements rythmiques compliqués des membres, plus rarement des 
mouvements rapides incoordonnés. L’effet moteur peut étre ipsi- ou con- 


tra 
me 
rot 
| 

tat 
res 
tor 
bil 

A 

ty 

; 

] 
ihe 

; me 
ta 
80 
pil 
ve 

re 
dé 
la 
es 
de 


A PROPOS D’'UNE?APHEMIE 97 


tralatéral, les mouvements des extrémités sont souvent bilatéraux ; le 
mouvement le plus fréquent est l’abduction du bras contralatéral avec 
rotation externe de l’épaule et flexion du coude. 

Parmi les réponses du systéme autonome, la plus fréquente est la dila- 
tation pupillaire, plus rarement une accélération du pouls ou un arrét 
respiratoire. 

Des réponses sensorielles peuvent étre observées : sensation bizarre dans 
tout le corps, sensation dans les jambes, contralatérale, plus rarement 
bilatérale, sensations viscérales. 
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Fig. 2. — Schéma des aires corticales de |hémisphére dominant dont la stimulation peut 
provoquer un arrét de la parole ou une vocalisation. (D’aprés W. Penfield et Th. Rasmussen.) 


A partir d’un certain seuil, la stimulation de l’aire motrice (plus exacte- 
ment sensitivo-motrice) supplémentaire peut enfin déterminer des at- 
taques motrices, constituées généralement par une impossibilité de ré- 
pondre ou un arrét du langage, parfois par une vocalisation ; ces troubles 
sont souvent suivis par une déviation du regard ou des modifications pu- 
pillaires ou par ces deux phénoménes associés, souvent aussi par des mou- 
vements des extrémités contralatérales. 

Dans d’autres cas, l’attaque débute par des mouvements du bras, diffé- 
rents d’un mouvement jacksonien ; dans un cas, elle débutait par une 
déviation des yeux et de la téte et, dans un autre, par des mouvements de 
la bouche et une déviation des yeux. 

On voit, en définitive, combien la stimulation de l’aire motrice supplé- 
mentaire différe de celle de la circonvolution rolandique : ici, la réponse 
est toujours contralatérale et suit un ordre topographique invariable, avec 
des effets strictement localisés. 

Dans trois cas ot des lésions antérieures permettaient d’éliminer une 
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action rolandique, Penfield a pu obtenir des effets par stimulation de 
l’aire supplémentaire. Aussi conclut-il que la zone motrice rolandique ne 
joue aucun role dans les réponses obtenues par stimulation de l’aire sup- 
plémentaire. 

Une autre différence fondamentale c’est que l’ablation de l’aire supplé- 
mentaire ne cause pas de déficit permanent du maintien des postures et 


Fig. 3. — Artériographie carotidienne gauche. 
Face, 2¢ temps. Noter le siége parasagittal de la lésion et au-dessous delle le refoulement a droite 
de la cérébrale antérieure, montrant |’existence d'un hématome intracérébral développé en 
avant de l’anévrisme. 


de la capacité motrice. Les effets obtenus par stimulation ou par ablation 
de l’aire motrice supplémentaire chez le singe sont différents, comme l’a 
montré encore Penfield, de ceux obtenus chez homme. Chez le singe, en 
effet, la stimulation détermine des mouvements localisés dans les membres 
contralatéraux, indiquant une représentation topographique définie 
qu’il a été impossible d’obtenir chez homme. Elle permet, en outre, 
d’inhiber un « grasping » spontané de la main opposée. L’ablation, par 
contre, produit un « forced grasping » qui, pour Penfield, est un effet spéci- 
fique chez le singe. 
Aprés ce préambule, il est loisible de présenter notre cas : 
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Observation. — M. Len... Michel, 4gé de 28 ans, entre 4 la Clinique neurochirurgicale 
de la Pitié le 21 janvier 1954, adressé par l'un de nous (Dt Bourdillon, de Nevers) pour 
hémiplégie droite avec aphémie. 

Le 15 janvier au matin, étant allé 4 Cosne pour aider 4 décharger un camion, il s’est 
effondré brusquement sur le cété droit et n’a plus, depuis lors, pu prononcer la moindre 
parole. Transporté 4 l’hépital de Nevers, il est examiné le soir méme par le Dt Bour- 
dillon qui constate une hémiplégie droite, avec impotence musculaire compléte des 
membres supérieur et inférieur, et paralysie faciale centrale discréte, du méme cété. 
Le malade est toujours dans l’impossibilité de parler. L’examen du fond d’eeil (D* De- 
brousse) est normal. 


Fig. 4. — Artériographie carotidienne gauche. 
Profil, temps. Anévrisme artério-veineux développé sur l'artére calloso-marginale. 


Une ponction lombaire, pratiquée le 16 janvier, montre la présence de sang, et une 
2° ponction, le 19 janvier, retire un liquide xanthochromique. Le malade n’a présenté 
cependant ni céphalée, ni la moindre raideur. Un nouvel examen de fond d'cil, le 
19 janvier, par le Dt Debrousse, montre un aspect infiltré de la rétine du péle postérieur 
de I’ceil sur laquelle la macula se détache en rouge vif. 

Considérant la brusquerie d’installation des symptémes, le Dt Bourdillon évoque la 
possibilité de rupture d’un angiome ou d’un anévrisme et dirige le malade sur la Clinique 
de la Pitié, 

A son entrée a la Pitié, le 21 janvier, le malade présente une hémiplégie droite a 
prédominance crurale, avec impotence absolue du membre inférieur ; au membre supé- 
rieur, on constate la possibilité de mouvements actifs du pouce, une ébauche de flexion 
des doigts, impotence du bras et de la ceinture scapulaire. 

Il n’y a pas de vraie paralysie faciale mais une asymétrie, la lévre supérieure décou- 
vrant davantage les dents a droite. 
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Les réflexes cutanés abdominaux et crémastériens sont diminués 4 droite, le cutané 
plantaire donne une extension du gros orteil a droite. 

L’examen oculaire (D' Vigier) ne montre pas de modifications du champ visuel, nj 
du fond d’ceil, les pupilles sont en mydriase submaxima OD > OG, avec des réponses 
a la lumiére abolies, des réponses 4 la convergence nulles a droites, trés faibles a gauche. 
La vision semble bonne. T. A. R. 35. 

Un examen vestibulaire vérifie !absence de troubles spontanés et provoqués (par 
l’épreuve calorique). 

Le malade est en bon état général mais parait légérement obnubilé, sa T. A. est de 
13 Mx - 7 Mn. B.-Wass. du sang négatif. Urée 0,35 p. 1000. Ce qui étonne surtout chez 
lui, c’est existence d'une aphémie complete, contrastant avec l'absence de troubles de 
la compréhension ; ce fait permet au malade de s’exprimer par gestes, ou en’ désignant 


Fig. 5. — Artériographie carotidienne gauche. 


Profil, 2° temps. Montrant la lésion et sa veine de drainage vers le sinus longitudinal supérieur. 


des lettres sur un alphabet, d’exécuter les ordres simples et méme compliqués avec la 
main gauche, comme de porter l'index sur différents points du corps ; de faire un pied 
de nez, de figurer dans l’espace des dessins géométriques. I] peut écrire des majuscules, 
de la main gauche, mais l’écriture est maladroite car il est droitier. Le malade comprend 
ce qu’il lit. Il n’existe aucun signe d’apraxie faciale, le malade peut toucher son nez 
avec sa langue, gonfler ses joues, claquer sa langue, baiser sa main. Les mouvements 
des lévres, de la langue, du voile, sont absolument normaux. 

Les efforts que fait le malade pour parler déclenchent de l’anxiété, des mouvements 
de la machoire et des lévres, ces derniers ne paraissent pas correspondre a des paroles. 
L’interrogatoire de la mére nous apprendra que, depuis 7 ans, le malade a présenté 
tous les mois environ la premiére année, puis tous les 3 mois seulement, a la suite d'un 
traitement gardénalique, des crises généralisées nocturnes, d’abord toniques, avec 
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rejet de la téte en arriére, yeux révulsés vers le haut, membres supérieurs élevés en 
abduction, notamment a droite, puis cloniques, avec mouvements saccadés des membres 
supérieurs. Pas de cri initial, pas de morsure de la langue. Stertor postcritique ; pas 
d’amnésie, pas d’incontinence. Pendant la crise, le malade ne parle pas, ne répond pas. 

D’autre part, depuis un an, comme le malade nous le confirmera aprés son interven- 
tion, il y a eu 3 ou 4 crises diurnes bien spéciales : le malade ressent des fourmille- 
ments dans la main droite, puis ses doigts se mettent en contracture et en demi-flexion, 
le bras droit en abduction modérée ; pendant ces crises il ne peut parler ou prononce 
des syllabes dénuées de sens, telles que ba... baba... ba... Au bout de 2 a 3 minutes, 
son avant-bras droit est animé de secousses rapides de flexion-extension, la main 
gardant la méme position. Aprés la crise, le malade ne sent aucun’ phénoméne anormal 
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Fig. 6. — On apercoit la poche laissée par l'anévrisme, aprés son ablation. 


dans son membre supérieur, il peut parler 4 nouveau. Il n’arrive pas a expliquer ce qui 
a provoqué son aphémie. 

Signalons qu’il aurait, depuis son plus jeune age, une certaine difficulté 4 prononcer 
certaines consonnes, telles que les s et les x. 11 a commenceé a parler vers 2 ans. 

On ne retrouve rien d’anormal dans ses antécédents, sinon la notion d'un accouche- 
ment difficile, par obstacle des épaules. 

Les examens complémentaires devaient procurer d’importants renseignements ; 

Un E.E.G. (D* Arfel) le 23 janvier, done 8 jours aprés l’accident clinique, met en 
évidence d’importantes anomalies frontales gauches, & type d’oscillations delta, de 2 a 
3 cs, tantét plates et polymorphes, tantét groupées en bouffées monomorphes de 
haute amplitude. La réaction d’arrét s’exerce bien mais laisse subsister un petit théta 
antérieur gauche. Les anomalies sont renforeées par lhyperpnée. Le tracé est normal 
4 droite et sur la moitié postérieure de 'hémisphére gauche. 


Les radiographies du crane laissent distinguer des calcifications discrétes dans la 
région parasagittale gauche, visibles sur les clichés de face et de profil. 
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L’arlériographie carotidienne gauche, le 28 janvier (D* Pradat), met en évidence une 
image d’anévrisme arlério-veineux prérolandique parasagillal gauche compliqué d’héma- 
tome. 

Sur les clichés de face (fig. 3) on distingue un refoulement vers la droite de lartére cé- 
rébrale antérieure gauche et un peloton vasculaire anormal parasagittal gauche. On voit, 
sur les clichés de profil (fig. 4 et 5) notamment sur les Let et 2¢ temps, que le peloton 
vasculaire est développé sur la partie postérieure de l’artére calloso-marginale gauche, 
etl’on apergoit, dés ces premiers temps, une importante veine a la partie toute pos- 
térieure du peloton qui, aprés un renflement initial, monte rejoindre le sinus longitudi- 
nal supérieur. 

Devant la netteté de ces constatations, une intervention est décidée. 


Fig. 7. —- Artériographie carotidienne gauche, 28 jours aprés l'intervention. 


Intervention le 29 janvier 1954 (P* Petit-Dutaillis). 

Anesthésie : novocaine. 

Trépanation fronto-pariétale gauche, allant jusqu’au sinus longitudinal. En relevant 
la D. M. on est géné par les veines rolandiques qui commencent a adhérer a la D. M. 
loin du sinus. Le cerveau ne bombe pas. On constate seulement un aspect jaunatre de 
FI au voisinage de son pied et, au palper, on sent une fluctuation. La ponction raméne 
2 cm® de sang noirdtre. Respectant les veines rolandiques qui sont en arriére du champ 
opératoire on doit coaguler une veine frontale postérieure pour avoir accés a la scissure. 

En explorant la face interne de F1 on apercoit une grosse veine thrombosée qui sem- 
ble partir de la lésion qui est intracérébrale, mais on n’apercoit pas l'artére nourriciére 
que l'artériographie montrait venue de la cérébrale antérieure. On incise verticalement 
le pied de Fl et on tombe, a 1 em de profondeur, dans la cavité d’un hématome qui 
présente quelques caillots que l'on aspire, et on découvre la lésion qui oceupe, comme le 
montrait lartériographie, la paroi postéro-interne de 'hématome. Cette lésion est plus 
grosse que ne le montrait l'artériographie et présente le volume d’une {noix. Elle 
est composée d’un peloton de gros vaisseaux dilatés et en partie thrombosés, un 
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segment de la masse est méme calcifié. On la libére progressivement du cerveau et 
on arrive 4 la saisir avec une pince de Duval, mais on apercoit son pédicule qui vient 
de la cérébrale antérieure a travers la paroi interne de la circonvolution. On clipe suc- 
cessivement l’artére nourriciére et la veine efférente, laquelle a le volume du petit 
doigt (fig. 6). Trés bonne hémostase. Fermeture de la D. M. et du volet sur un drain 
extra-dural. 


Les suiles opéraloires furent simples au point de vue local. L’évolution des troubles 
neurologiques fut trés spéciale : dés le lendemain de l'inlervention, le malade pouvait 
parler a nouveau ; mais il fallait linciter a parler, le langage spontané restant nul. 
Les réponses aux interrogations étaient correctes mais faites d'une voix monotone, 
hésitante, avec une note d’anxiété ; lénonciation des mots était souvent précédée de 
mouvements inintelligibles des lévres. Les objets, les couleurs, les formes, sont bien 
reconnus ; la lecture répétée est satisfaisante mais les mots compliqués sont prononcés 
avec hésitation. I] n’y a aucune dysarthrie, aucune apraxie du langage. 

I] n'y a pas de paraphasie : lorsque le mot est prononcé, il n'est jamais déformé, 
jamais non plus le malade n’emploie de périphrase pour tourner la difficulté, comme 
dans les aphasies dites sensorielles. La lecture est correcte, y compris celle de lheure. 
Le calcul simple est bien exécuté. L’exécution des lettres et des figures géométriques 
simples est possible de la main gauche. Le chant est conservé avec une certaine hésita- 
tion au départ. 

L’hémiplégie droite persiste, compléte au membre inférieur, proximale au membre 
supérieur ; le malade garde une asymétrie faciale qui, & son dire, aurait toujours 
existé. Le réflexe cutané plantaire est en flexion. Il existe une hypoesthésie relative 
droite, & tous les modes, sur le membre inférieur droit. 

Les jours suivants, les troubles du langage vont rapidement régresser. Le langage 
spontané est revenu, mais au cours de la conversation, durant le 2¢ et le 3¢ jour post- 
opératoires, le malade s’arréle parfois comme si la mise en train était défectueuse ; dés 
que le barrage est levé l’élocution est correcte. 

L’hémiplégie régresse progressivement, d’abord au membre supérieur ot les mouve- 
ments des doigts et de la main, ceux de l’avant-bras, furent récupérésen l’espace de 
deux semaines, et ot: les mouvements de l’épaule réapparurent a la 3¢ semaine, puis au 
membre inférieur ot la récupération fut d’abord proximale puis distale. 

Un mois aprés l'intervention, le malade garde une discréte exagération des réflexes 
ostéo-tendineux des membres du cété droit, une légére hémiparésie surtout nette pour 
la flexion du pied, celui-ci restant un peu tombant durant la marche. Une hypoesthésie 
relative persiste sur la jambe et le pied droits. 

Un E.E.G. pratiqué le 23 février, soit trois semaines aprés l’'intervention, ne montre 
que de minimes irrégularités sur la région du volet et peut étre considéré comme 
normal. 

Une artériographie, le 26 février (D™ Pradat), montre la disparilion compléte de 
l'anévrisme (fig. 7). 


L’examen anatome-pathologique des lésions permet d’observer une multitude de 
vaisseauz trés altérés, dont il est impossible de dire s’il s’agit d’artéres ou de veines : 
de grand volume pour la plupart, avec une paroi inégale, ayant subi une sclérose colla- 
géne et parfois hyaline, souvent feuilletée et avec des plages calciques étendues ; les 
lames élastiques sont disloquées ou détruites ; lendothélium est plus ou moins bien 
conservé, il y a de nombreuses thromboses organisées par des fibroblastes et avec des 
capillaires de reperméation. 

A cété de ces vaisseaux, on reconnait aussi quelques capillaires distendus par des 
globules rouges, et du sang extravasé qui infiltre le tissu cérébral adjacent ; celui-ci 
est reconnaissable, il n'y a pas de gliose notable mais des dépéts calciques sous forme 
de sphérules. 


En résumé, un homme Agé de 28 ans, ayant depuis 7 ans des crises convul- 
sives généralisées et depuis un an des crises parfois limitées au membre 
supérieur droit, accompagnées d’aphémie transitoire, présente brutale- 
ment, aprés un effort, une hémiplégie droite 4 prédominance crurale et 
une aphémie durable. 

Un E.E.G., indique un foyer anormal frontal gauche. L’artériographie 
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révéle un anévrisme artério-veineux développé aux dépens de la partie 
postérieure de la cérébrale antérieure gauche (plus exactement de sa 
branche calloso-marginale) et situé 4 la face interne du pied de F1. L’in- 
tervention découvre cet anévrisme 4 la partie postéro-interne d’un héma- 
tome et permet la cure des lésions. Dés le premier jour postopératoire, le 
langage réapparait ; l’hémiplégie régresse progressivement, suivant un 
mode évolutif spécial, que nous analyserons. 


COMMENTAIRES. 


Nous n’insisterons pas sur le diagnostic lésionnel, rendu évident par la 
confrontation des données cliniques, E.E.G., radiographiques, artério- 
graphiques. La netteté du shunt artério-veineux visualisé dés le 1¢T temps 
de l’artériographie permettait d’affirmer l’anévrisme. 

La cure chirurgicale a consisté dans l’excision compléte des lésions, en 
commengcant par l’ablation des vaisseaux nourriciers pour terminer par 
celle des veines efférentes. Deux d’entre nous (Petit-Dutaillis et Guiot) 
ont récemment, A la suite d’Olivecrona et Ténis, de Norlen, insisté sur les 
avantages de cette méthode, supérieure 4 toutes les autres lorsqu’elle est 
possible ; ce fut le cas chez notre malade, comme le démontra I’artério- 
graphie postopératoire. L’aspect des lésions correspondait a |’une des 
trois variétés individualisées avec H. Berdet, celle dont les vaisseaux sont 
tellement altérés qu’il est impossible de dire s’il s’agit d’artéres ou de 
veines. L’élément essentiel de notre cas, c’est sa traduction clinique, assu- 
rément due 4 son siége sur la cérébrale antérieure, plus exactement sur 
la branche calloso-marginale de celle-ci. 

Cette localisation explique lirritation de l’aire motrice supplémentaire 
de Penfield, d’ou les crises posturales généralisées survenues depuis 7 ans, 
d’ou les crises plus récentes, marquées par des fourmillements dans la main 
droite, puis l’abduction du bras droit, les doigts se mettant en contracture 
et en demi-flexion. Au cours de ces derniéres crises, le malade ne peut 
parler ou prononce des syllabes dénuées de sens, telles que ba... baba... 
ba... Il ne perd pas conscience et ne peut expliquer la raison de son 
aphémie. 

Le récit trés précis de ses crises par le malade implique plusieurs des 
phénoménes obtenus par Penfield, en stimulant l’aire motrice supplémen- 
taire : arrét du langage ou vocalisation, élévation du bras contralatéral. 
La description de la main évoque, dans une certaine mesure, un forced 
grasping. 

Aprés laccident générateur de l’hémiplégie droite avec aphémie, le 
malade présentait par moments des mouvements des lévres, inintelli- 
gibles. Il edt été intéressant d’étudier, A cette époque, l’aspect des cordes 
vocales ; lorsque nous avons voulu le faire, aprés l’intervention, l’aphémie 
avail disparu. Elle fut le premier symptome a rétrocéder ; rappelons, A ce 
propos, que, durant le premier jour postopératoire, le langage spontané 
restait nul alors que les réponses aux interrogations se faisaient correcte- 
ment. Ce fait suggére un défaul d’incilalion motrice ou, sil’on préfére, une 
inhibition du langage spontané. 

Les deux jours suivants, le malade présente encore de courtes périodes 
d’aphémie, mais aucun trouble de la série aphasique, aucune dysarthrie. 
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Dés la cessation de l’aphémie, le langage redevenait normal. Ce phéno- 
mene du foul ou rien verbal est trés spécial et nous n’en connaissons pas 
d'équivalent. 

Ajoutons que les troubles paraissent concerner une partie élémentaire 
du langage, trés primitive et dépourvue des symboles et de |’intellectua- 
lisme qui caractérisent la parole de homme évolué. 

Comme autres troubles, signalons encore la mydriase bilalérale d prédo- 
minance droile, avec abolition des réponses 4 la lumiére, réponse a la con- 
vergence nulle a droite, trés faible A gauche. Rappelons ici que la dilata- 
tion pupillaire est souvent obtenue par la stimulation de l’aire supplémen- 
taire. 


L’hémiplégie droite associée offrait un type particulier : elle prédominait 
au membre inférieur et 4 la région proximale du membre supérieur, elle 
ne s'accompagnait pas de paralysie faciale ; durant sa régression c’est 
l’épaule et le pied qui furent les plus rebelles 4 s’améliorer. L’un de nous 
(G. Guiot) a insisté sur cette variété d’hémiplégie dans les cas de tumeurs 
situées dans le secteur supéro-interne de |’hémisphére cérébral, de part 
et d’autre du sillon rolandique, en regard du tiers moyen de la faux. 

La coexistence d’une hypoesthésie relative crurale permet de supposer 
que la lésion, outre l’aire motrice supplémentaire, dont nous avons vu 
le siége prérolandique, devait déborder légérement le sillon rolandique en 
arriére. 

A Vheure actuelle, notre malade a récupéré presque entiérement sa moti- 
lile et nous pouvons lui prédire un complet rétablissement. 

\ propos de cette observation, nous tenons a insister sur les troubles 
tres particuliers de la parole que présentait cet homme et qui, n’edt été 
la présence de l’hémiplégie, auraient pu risquer d’étre pris, 4 un examen 
superficiel, pour des troubles purement fonctionnels. Ce cas doit inciter 
a penser quelquefois en clinique 4 une participation de l’aire motrice 
supplémentaire pour l’interprétation des symptOmes, quand il y a dis- 
cordance entre les caractéres de ’hémiplégie et la coexistence de troubles 
de la parole ; surtout quand ceux-ci revétent l’aspect si particulier que 
présentait notre malade, permettant d’invoquer comme dans _ l'arrest 
of speech expérimental, une inhibition globale du moyen d’expression du 
langage. C’est ainsi que rétrospectivement nous nous demandons si cer- 
tains cas de mutisme que nous avons eu l'occasion d’observer quelque fois 
dans les suites immédiates des traumatismes cérébraux, el que nous 
avions considérés comme pithiatiques, n’éLaient pas parfois conditionnés 
par une lésion contusive de la zone motrice supplémentaire. La méme 
remarque est valable pour certains cas de vocalisation ou d’aphémie, 
observés chez les épileptiques, et aussi pour les cas de mutisme survenant 
brusquement chez des sujets 4gés et paraissant conditionnés par des 
lésions vasculaires. Un récent article de Symonds fait allusion A ces der- 
niers faits ; dans une de ses observations, un foyer de ramollissement 
existait sur le pied de F3, sur la zone de Broca. On peut se demander si, 
chez d’autres malades, n’existait pas une lésion de la zone motrice supplé- 
mentaire. 

Nous n’en avons pas trouvé d’exemple dans la littérature. 

Le caractére trés exceptionnel de notre observation pourrait étre da 
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4 plusieurs causes : d’abord, au fait que les travaux de W. Penfield sont 
récents el ont peu retenu l’attention médicale jusqu’ici ; ensuite, d l’in- 
constance des phénoménes de vocalisation et d’arrest of speech, qui, 
d’aprés les données expérimentales, ne surviennent que chez certains su- 
jets; enfin, 4 lalimitation del’aire motrice supplémentaire, d’ou la nécessité 
pour |’atteindre d’une lésion trés précise, comme dans notre cas ot |’ané- 
vrisme était développé sur la branche calloso-marginale de la cérébrale 
antérieure gauche, a la partie postéro-interne de F1. 

Ce siége, trés limité, explique probablement l’absence habituelle d’aphé- 
mie aprés les topectomies cingulées qui portent sur un territoire plus anté- 
rieur. Les cas d’aphémie signalés dans les tumeurs calleuses ou cingulées 
sont d’interprétation difficile, en raison du caraclére souvent extensif des 
lésions. 
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LES EFFETS DE L'ENERVATION SINU-CAROTIDIENNE 
SUR LA 
MYASTHENIE BULBO-SPINALE. ESSAI D'INTERPRETATION 


PAR 


André THEVENARD 


L’énervation sinu-carotidienne, appliquée au traitement de la myas- 
thénie, a été réalisée, A ma demande, et pour la premiére fois sauf erreur, 
en mai 1943 par Lucien Léger. De cette date a janvier 1953, j’ai fait 
pratiquer cette intervention sur plus de vingt myasthéniques, parmi les- 
quels dix-huit (tous opérés par L. Léger) ont pu étre examinés avec la 
continuité et la régularité désirables, avant et aprés les interventions. 
De ces dix-huit observations, quinze concernent des formes sérieuses 
ou sévéres de myasthénie parfaitement confirmée (1), dont la répartition 
statistique suivant la qualité des résultats obtenus sera donnée dans une 
autre note, le travail présenté aujourd’hui étant réservé a l’interprétation 
des effets de l’intervention. Un tel essai peut sembler une gageure, car 
s'il persiste encore bien des inconnues dans la physiologie de |’énervation 
S. C. (2), il en existe bien davantage dans la physio-pathologie de la 
maladie d’Erb-Goldflam qui n’est guére qu’une cascade d’hypothéses. 
Toutefois, il n’est peut-étre pas inutile de risquer une approche du pro- 
bléme en s’aidant des notations cliniques et biologiques faites depuis 
dix ans. 

Je rappellerai d’abord en quelques lignes avoir observé les effets favo- 
rables (A des degrés divers) de |’énervation S. C. chez 60 p. 100 environ de 
mes myasthéniques, et avoir décrit un effet neuromusculaire sthénique 
(au sens d’antimyasthénique), et un effet de stabilisation décelable au 
fil de l’évolution de la maladie, tous deux ayant en commun d’étre large- 
ment étalés dans le temps. Cela va de soi pour le second, qui ne peut étre 
sérieusement apprécié que sur un délai de plusieurs années. Quant au 


(1) A l'exclusion des formes ophtalmoplégiques pures. 


(2) « S. C. » pour sinu-carotidienne ; abréviation qui sera utilisée dans le cours de 
ce travail. 
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premier, il a pour caractéres essentiels de n’étre pas immédiat, d’appa- 
raitre le plus souvent vers le 10° jour qui suit l’intervention, de se mani- 
fester d’abord dans le domaine de l’innervation bulbaire, de s’étendre plus 
tardivement ala musculature squelettique, et de se développer progressi- 
vement, et souvent par paliers, pendant une période quia pu se prolonger 
entre 4 mois et 2 ans. 

Une question liminaire doit étre immédiatement posée : ces effets ap- 
partiennent-ils spécifiquement a |’énervation 5S. C. ? Aucun neurologiste 
n’ignore en effet. que, parmi les caprices d’évolution de la myasthénie, 
il faut’ compter certaines améliorations surprenantes enregistrées a la 
suite des interventions chirurgicales les plus diverses. Trois malades m’ont 
conté un semblable épisode, antérieur chaque fois 4 mon observation per- 
sonnelle, consécutif chez eux 4 une amygdalectomie, a l’extirpation d’un 
adénome prostatique et (deux fois chez le méme sujet) au curetage des 
sinus maxillaires et ethmoidaux. Ces faits sont d’interprétation deélicate ; 
en effet, ces trois malades se trouvaient alors tout au début de leur myas- 
thénie, au stade de ces ophtalmoplégies récidivantes qui peuvent guérir 
du jour au lendemain, sans raison apparente, thérapeutique ou autre. 

Chez aucun d’entre eux la prostigmine n’est inter venue dans la régres- 
sion, car le diagnostic n’étant pas fait, ils n’en recevaient pas. Par contre, 
tous ont été mis au repos, sinon au lit, en raison de l’opération. Ces trois 
malades ont présenté des récidives ullérieures, dans des délais allant d’un 
mois 4 deux ans, et ont plus tard offert 4 mon examen des signes indis- 
cutables de myasthénie confirmée. L’instabilité habituelle et bien connue 
de telles ophtalmoplégies, les caprices de leur évolution, la constance des 
récidives aprés les régressions postopératoires, ne permettent pas de 
placer ce type d’amélioration sur le méme plan que les effets de |’éner- 
vation 5. C., quoiqu’il les rejoigne peut-étre par certains cétés, comme on 
le verra plus loin. De tels faits méritent en tout cas de n’étre pas passés 
sous silence. 

Au stade de la myasthénie plus étendue et plus évoluée, je n’ai plus 
retrouvé d’épisodes analogues pour une part peut-étre parce qu’on hésite 
a opérer des malades dont la fragilité est notoire. On ne pratique plus 
alors que des interventions dirigées contre la myasthénie elle-méme, et 
dont le traitement préalable par la prostigmine a permis la réalisation. 
Telles sont la thyroidectomie, la thymectomie et l’énervation S. C. 

Quoique n’ayant en vue ici que les effets de l’énervation, on peut remar- 
quer que ces trois interventions, en dehors d’une parenté topographique 
assez grossiére, ont en commun de réaliser l’exérése d’une formation glan- 
dulaire en rapports soit réellement intimes, soit seulement étroits, avec 
des formations nerveuses hautement intéressées la régulation végéta- 
tive. 

La trés grande intimité de ces rapports est particuliérement nette dans 
le cas de l’énervation S. C. Telle qu'elle a été pratiquée sur mes malades 
par L. Leger, suivant la technique qu’il a décrite dans sa thése (1938), 
elle réalise simultanément Ja dénudation des trois carotides sur une lon- 
gueur d’un centimétre au moins a partir de la fourche, l’exérése du cor- 
puscule carotidien, et la résection d’un réseau nerveux touffu, en con- 
nexions étroites tant avec le corpuscule qu’avec les tuniques vasculaires 
(plexus carotidien d’Hovelacque et Maes). Le nombre, la qualité et la 


f 
| 
I 
f 
( 
l 
| 
§ 
§ 
\ 
| 
( 
I 
ig 
a § 
‘ 
be 
a 
; 


LES EFFETS DE L'ENERVATION SINU-CAROTIDIENNE 109 


situation topographique de ces formations leur conférent 4 n’en pas douter 
une importance toute spéciale, et il convient d’y mettre en valeur : 


1° la densité des terminaisons nerveuses intra-adventitielles, qui fait de 
fourche carotidienne le segment artériel le plus richement innervé de 
l’organisme, avec la crosse de l’aorte ; 


2° l’histologie du corpuscule carotidien, formé d’amas de cellules 4 qui 
l’on reconnait certains caractéres d’endocrinie et que séparent un tissu 
conjonctif particuliérement riche en fibres nerveuses et un réseau capil- 
laire extrémement développé ; 


3° la multiplicité et le caractére direct des connexions nerveuses entre 
la région sino-carotidienne et les formations bulbaires a signification orga- 
no-végétative (noyau du faisceau solitaire, noyau dorsal du vague). Elles 
s’établissent par la voie du pneumogastrique et du glosso-pharyngien, 
ce dernier comptant parmi ses rameaux afférents le nerf de Hering qui 
fournit V’innervation embryologiquement primordiale corpuscule 
carotidien chez les mammiféres (Rabl, miss Smith) et chez l"homme 
(Hammar, J. D. Boyd) ; 


4° la concentration de ces formations A un carrefour vasculaire qui 
commande l’irrigation de la plus grande partie de l’encéphale. 


A cété de ce bref rappel anatomique, on peut résumer en quelques lignes 
les fonctions généralement reconnues a la région sinu-carotidienne. Les 
physiologistes s’accordent pour y voir un ensemble de formations vaso- 
sensibles possédant a la fois la baro- et la chimio-sensibilité, et coopérant 
en attelage avec les formations homologues de la région cardio-aortique 
a certaines régulations végétatives essentielles. Cette action semble 
s’exercer, 4 la maniére d’un freinage continu, par l’entretien d’un tonus 
vaso-dépresseur et cardio-inhibiteur, et aussi d’un tonus inhibiteur agis- 
sant sur le centre respiratoire (Heymans et Bouckaert). 

Ce n’est pas ici le lieu de reprendre l'étude détaillée de tous les effets 
de l’énervation S. C., dont L. Léger a fait l’exposé dans sa thése et dans 
louvrage qu’il leur a consacré en collaboration avec P. Wilmoth. Il n’y a 
pas a insister sur les modifications vaso-motrices observées dans le terri- 
toire de distribution des vaisseaux dénudés, en aval de la zone opérée. 
Ce sont celles que provoque toute sympathectomie périartérielle : trés 
bréve vaso-constriction, suivie de vaso-dilatation avec hyperémie, et du 
retour 4 l'état antérieur en 4 a 6 jours. Ces effets paraissent n’avoir pré- 
senté chez les myasthéniques aucun caractére particulier, de méme qu’un 
autre signe neuroplégique, le syndrome de Claude Bernard-Horner du 
cété opéré. Ils ont pour caractéres communs le déclanchement postopéra- 
toire immédiat, la limitation topographique et la durée éphémére ; ce qui 
ne permet guére d’y rechercher |’explication des effets retardés, 4 expres- 
sion largement étendue et A développement longuement poursuivi, qui 
ont été observés dans la myasthénie. 

Les modifications postopératoires de la tension artérielle sont bien 
davantage a retenir. Ce n’est pas qu’elles aient revétu chez les myasthé- 
niques des particularités notables ; comme les effets vaso-moteurs péri- 
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phériques, elles ont été immédiates, modérées et éphéméres. Mais leur 
importance réelle réside en ce qu’elles objectivent un phénoméne non 
plus topographiquement limité, mais intéressant l’organisme tout entier, 
et en ce que leur réalisation est le fait d’une action réflexe 4 centre bulbaire 
et a détermination médullo-surrénale. Cette interprétation parait hors 
de doute a la suite de nombreux travaux physiologiques, en particulier 
ceux de Heymans et Bouckaert ; tout se passe comme si l’énervation S. C. 
supprimait l’un des freins exercant contindment une action inhibitrice 
sur les noyaux bulbaires, cette suppression provoquant une décharge 
adrénalinémique immédiate et une hyperactivité médullo-surrénale. 
Certes, il ne s’agit, la encore, que de phénoménes éphéméres, car |’équi- 
libre antérieur est rétabli en quelques jours par le reste du systéme fré- 
nateur représenté par les nerfs cardio-aortiques (nerf de Cyon). C’est 
pourquoi ce qu'il importe de retenir ici, ce n’est pas tellement l’effet 
hypertenseur que les modalités de sa réalisation ; si en effet cette der- 
niére est réellement obtenue par la suppression & son point de départ 
d’un réflexe sino-bulbo-surrénal, on ne peut nier que l’opération n’ait 
réalisé une dénervation partielle des noyaux végétatifs des nerfs mixtes. 
Cette interprétation physiologique recoupe parfaitement ce que nous 
avons dit plus haut de l’innervation embryologiquement primordiale 
du corpuscule carotidien par la [X® paire (systéme du nerf de Hering). 
Partiellement dénervés par la privation de leurs afférences sinu-caroti- 
diennes, les noyaux des nerfs mixtes se trouvent dans les conditions pré- 
vues par la loi trés générale de dénervation de Cannon (1939), qui peut 
se formuler ainsi : la sensibilité aux incitations (et particuliérement la 
chimio-sensibilité) est accrue dans tous les effecteurs autonomes et dans 
loules les cellules nerveuses aussi bien centrales que ganglionnaires par la 
suppression partielle ou totale de leurs connexions nerveuses. 

L’activation par l’énervation 8. C. de certains au moins des noyaux des 
nerfs mixtes, considérée comme un cas particulier de la loi de Cannon, 
se trouve topographiquement en concordance avec la précocité relative 
et la prédominance parfois élective des effets antimyasthéniques dans le 
territoire des nerfs bulbaires. Elle permet aussi de comprendre pourquoi 
les deux ou trois jours de déséquilibre qui suivent la dénervation sont parti- 
culiérement exposés aux dangers cardiaque et respiratoire et pourquoi 
l'énervation bilatérale est pratiquement nécessaire l’obtention d'un 
résultat satisfaisant. Peut-étre aussi est-ce dans une énervation incom- 
pléte, ou physiologiquement insuffisante, qu’il faut chercher la source 
d’échees apparemment inexplicables, et est-ce dans le développement 
tardif de fibres néoformées rétablissant pour le bulbe un systéme d’affé- 
rences sinu-carotidiennes qu’on peut étre amené a trouver une raison 
plausible A certaines récidives Lardives de la myasthénie. 

Il n’est pas jusqu’au délai de dix A douze jours, habituellement néces- 
saire A l’apparition des signes d’amélioration, qui ne soit curieusement 
superposable 4 celui de huit 4 dix jours qu’ont observé Cannon et Rosen- 
blueth (1937) avant que la sensibilisation des effecteurs autonomes he 
suive la sympathectomie. Ce délai est considéré par eux comme proba- 
blement nécessaire 4 la dégénérescence des fibres nerveuses sectionnees. 

La cohésion de ces différentes données d’observation clinique s‘établit 
done autour de I’hypothése d’une activation des noyaux végétatifs des 
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nerfs mixtes bulbaires aprés l’énervation 8. C. Sachant la part que pren- 
nent ces formations, en coopération avec le sympathique, au maintien 
de l’équilibre du milieu intérieur, de ’homéostasie, et ayant reconnu leur 
action sur le systéme adrénalino-formateur, ne peut-on leur attribuer, 
hypothétiquement mais avec vraisemblance, une action symétrique sur le 
métabolisme d’un autre médiateur chimique d’importance égale, l’acétyl- 
choline, et sur sa distribution dans l’appareil neuromusculaire ? Un tel 
fait expliquerait tout a la fois l’extension de |’effet sthénique a l'ensemble 
de la musculature squelettique et l’effet de stabilisation prolongée qui 
ont été rappelés plus haut. Ce n’est malheureusement qu’une hypothése 
de travail dont la démonstration est encore 4 apporter. 


Est-il actuellement possible d’aller plus loin dans l’interprétation des 
effets de I’énervation S. C., et peut-on chez les myasthéniques poser 
un second jalon au dela de celui qui, placé dans le bulbe, parait suffisam- 
ment solide ? 

Connaissant la réponse du tissu chromaffine a la suppression du frein 
sinu-carotidien, on pouvait supposer l’extension au cortex surrénal du 
processus d’activation dont la réalité était vérifiée dans la substance 
médullaire. Peut-étre se souvient-on que ce fut cette hypothése qui condui- 
sit 4 préconiser l’énervation S.C. chez les myasthéniques, en se basant 
d'une part sur les effets relativement heureux de l’endocrinothérapie 
surrénale avant l’ére de la prostigmine, et d’autre part, sur les aspects 
histologiques d’hyperfonctionnement cortico-surrénal décrits par Verne 
et Léger chez les chiens ayant subi l’énervation 5S. C. 

Il faut bien dire que si cette hypothése ne se trouve pas formellement 
controuvée par le contrdle biologique de mes malades, elle n’en a recu a 
mon avis aucune confirmation probante, cela sous l’importante réserve 
que doit faire apporter le trop petit nombre d’examens biologiques com- 
paratifs réellement utilisables. 

Les dosages des sléroides androgénes n’ont montré que des variations 
légéres, tantét en plus, tantét en moins, et que je crois dépourvues de 
signification. Ceux des oxycorticostéroides sont en nombre trés insuf- 
fisant pour permettre une conclusion. 

Les minéralo-corticoides ont été étudiés de fagon plus réguliére par le 
dosage répété des principaux électrolytes dont avait bien voulu se charger 
M. Laudat (1). A cdté d’une stabilité remarquable de la calcémie, et plus 
relative de la natrémie, il a été observé a plusieurs reprises de notables 
variations de la kaliémie ; leur interprétation est malheureusement fort 
difficile parce qu’on ne peut en abstraire l’action de la prostigmine dont 
il était impossible de priver les malades, dont la posologie ne pouvait étre 
uniforme et dont un des effets est d’accroitre le potassium sérique, comme 
l’'a montré Cumings et comme il a été possible de le vérifier chez plusieurs 
de mes malades. 


(1) Je dois de vifs remerciements & M. Laudat pour son inépuisable obligeance et ce 
m’est un grand regret de ne pouvoir les exprimer qu’in memoriam. 


* 
* * 
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Cliniquement, il a été observé quatre fois une poussée d’acné facio- 
thoracique trois 4 quatre semaines aprés l’intervention, toujours chez des 
sujets jeunes entre 13 et 20 ans. L’acné a cet Age ne pouvail étre considérée 
comme une anomalie et seule son intensilé a paru excessive, particuliére- 
ment chez deux garcons dont le cortex surrénal ne pouvait étre tenu pour 
le seul responsable. 

L’amélioration d’une polyarthrite des poignets et des doigts, observée 
une fois, en méme temps que la régression des signes d’une myasthénie 
bulbaire, ne peut constituer une preuve suffisante de l’activation du cortex 
surrénal et d’un effet cortisonique. 

Au demeurant, les résultats des cures de cortisone pratiquées chez les 
myasthéniques, surtout aux Etats-Unis, ne paraissent guére confirmer 
lintervention réguliére du cortex surrénal dans les effets bénéfiques de 
l’énervation 8. C. Dans la forte majorité des cas, en effet, c’est une aggra- 
vation de la myasthénie qui a été enregistrée pendant la phase d’adminis- 
tration de la cortisone, l’amélioration ne survenant qu’aprés l’arrét du 
traitement. De ces faits est & rapprocher l’observation de Grob et Harvey 
qui relatent I’éclosion d’une myasthénie au cours d’une cur? prolongée de 
cortisone. 

Les effets de l’A.C.T.H. fournissent une indication identique et théo- 
riquement plus probante encore. La myasthénie a été le plus souvent 
aggravée par cette cortico-stimuline, jusqu’é l’éventualité de troubles 
bulbaires mortels (Torda et Wolff, 1951). Une amélioration inconstante 
et rarement durable n’a été observée qu’aprés la cessation du traitement. 

Si ’hypothése cortico-surrénalienne des effets de l’énervation S. C. est 
bien plutét combattue que confirmée par cette série de faits cliniques et 
biologiques, il serait excessif de prétendre que le cortex surrénal demeure 
indifférent devant le traumatisme chirurgical, si limité soit-il, que crée 
cette intervention. Bien réglée, rapidement menée, et conduite sous 
anesthésie locale, elle n’en constitue pas moins une agression, capable, en 
dehors de tout caractére spécifique, de déclancher une réaction d’alarme 
(au sens de Selye) avec ses composantes médullo et cortico-surrénales. 
Eet-ce 4 un tel processus qu'il faut rapporter les effets curateurs précoces 
et rapides d’interventions trés diverses sur plusieurs cas d’ophtalmologies 
myasthéniques, signalés au début de ce travail ? Je ne saurais le dire, 
et je dois signaler que l’énervation S. C. ne m’a jamais donné de résultats 
analogues dans les quelques cas comparables ot je l’ait fait pratiquer, 
et of j’ai pu observer trois fois un effet favorable possédant les mémes 
caractéres chronologiques que dans les formes graves. 


CONCLUSIONS. 


1. L’énervation S. C. a produit des effets favorables 4 des degrés divers 
chez 60 p. 100 des myasthéniques & forme grave (15 cas), opérés et ob- 
servés entre 1943 et janvier 1953. 


2. L’hypothése de travail qui m’avait conduit 4 préconiser cette inter- 
vention et qui reposait en partie sur |’activation cortico-surrénale observée 
chez le chien par Verne et Leger, n’a pas regu de confirmations probanles 
de l’examen des malades opérés. 
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3. L’interprétation la plus cohérente des faits cliniques et des données 
embryologiques, anatomiques et physiologiques ne parait actuellement pas 
pouvoir dépasser |’échelon du bulbe et peut se formuler ainsi : 

La suppression des afférences sinu-carotidiennes réalise une dénervation 
partielle des noyaux des nerfs mixtes (IX® et X® paires) & fonction végé- 
tative et régulatrice. Elle provoque dans ces noyaux, suivanc la loi géné- 
rale de Cannon, une sensibilisation aux incitations, particuliérement de 
nature chimique, qui parait étre A la base des effets antimyasthéniques 
de l’énervation C, 
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APPLICATIONS DE LA PSYCHOCHIRURGIE AU TRAITEMENT 
DES DYSKINESIES. A PROPOS D’'UN CAS DE MYOCLONIE- 
EPILEPSIE AVEC CLONIES RYTHMEES CONTINUES DES 
MEMBRES SUPERIEURS, 


PAR MM, 


S. DAUM, J.-F. FONCIN et J. LE BEAU 


Les essais de traitement neurochirurgical de certaines dyskinésies par 
exérése corticale ont porté jusqu’A une date récente, principalement a la 
suite des travaux de Bucy, uniquement sur le cortex moteur et pré- 
moteur (aires 4 et 6). 

Or, importance du facteur émotionnel dans le déclanchement ou l’ag- 
gravation des mouvements involontaires a depuis longtemps frappé les 
observateurs. Devant les modifications favorables du comportement ob- 
servées chez les grands anxieux et les grands émotifs aprés les interven- 
tions sur le lobe préfrontal, il était légitime de raisonner par analogie 
et d’escompter améliorer les dyskinésies par la psychochirurgie. 

De la sont nées les tentatives faites dans la maladie de Parkinson par 
Freeman et Watts, par Schwartz, qui ont pratiqué des lobotomies, et sur- 
tout par Oliver qui a eu recours a la section sous-corticale unilatérale de la 
convexilé dans 10 cas, avec 8 améliorations trés importantes. 

Nous avons nous-méme observé un cas ot: la topectomie, pratiquée en 
raison d’une névrose obsessionnelle chez une malade parkinsonienne, a 
amélioré de facon spectaculaire a la fois la névrose et la maladie de Par- 
kinson. Bien qu’exposé dans une communication hostile & la psychochi- 
rurgie, on peut citer encore le cas de Baruk, Trotot et Wolfin, ot la lobo- 
tomie bilatérale, dirigée contre un syndrome hallucinatoire, a amendé du 
méme coup de maniére évidente un syndrome parkinsonien. 

Ces résultats favorables, obtenus dans la maladie de Parkinson, aménent 
a des indications plus larges. Toute dyskinésie ot le réle des excitations 
psychoémotives apparait important, peut faire discuter l’opportunité 
d’une intervention de type psychochirurgical. La malade suivante, pré- 
sentée a la Société de Neurologie avant intervention (séance du 5 novem- 
bre 1953), en est un exemple, particuliérement frappant méme si |’on 
estime qu’un recul insuffisant (4 mois) ne permet pas de préjuger la 
valeur du résultat acquis. 
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D... Monique, née en 1925, 4gée de 28 ans. Antécédents : accouchement difficile par 
forceps, croissance normale, un frére et une sceur bien portants, le frére n’a marché et 
parlé qu’a 3 ans, le pére est un grand éthylique, la mére est diabétique et a fait récem- 
ment une hémiplégie gauche progressive ; aucun autre membre de la famille n’aurait 
présenté des accidenis neurologiques particuliers. 

Sa maladie a débuté a l’age de 11 ans, quelques jours aprés ses premiéres régles, par 
Yapparition concomitante de crises comitiales et de secousses cloniques continuelles 
des deux membres supérieurs, aggravées par les mouvements volontaires. Elle cesse 
ace moment d’aller a l’école, ot d’ailleurs elle était a un faible niveau, sachant a peine 
lire et écrire. 

Elle décrit ses crises ainsi : une impression d’étourdissement la prévient et, si elle 
est debout, elle a le temps de s’asseoir ou de s’allonger ; puis, aprés un cri bref, la téte 
se tourne vers la gauche en méme temps que I’hémiface gauche se contracte ; cette con- 
traction tonique gagne rapidement le membre supérieur, puis le membre inférieur 
gauches, qui sont raidis en extension. Aprés la phase tonique, se déroule une phase 
clonique qui intéresse d’emblée les 4 membres et dure de quelques secondes 4 une 
demi-heure. Morsure de la langue. Pas de perte de connaissance, pas d’incontinence 
d'urines. Pas de déficit moteur postcritique. 

Rarement la crise est inconsciente et entraine la chute si la malade est debout. 

Quelques années plus tard et indépendamment de ces crises, sont apparues des 
chutes brutales sans le moindre trouble de la conscience : la malade, « ne sentant plus » 
sa jambe gauche qui se dérobe sous elle, tombe comme une masse tantét en avant, 
tantét en arriére, mais peut se relever aussitét aprés, sans aide. La sensation fugace 
d'anesthésie aurait été vérifiée une fois par pincement, une autre fois elle aurait méme 
gagné le membre supérieur gauche. Cette impression de « perdre sa jambe » est arrivée 
aussi plusieurs fois au lit. 

Enfin la malade éprouve une fréquente sensation de striction épigastrique remontant 
jusqu’a la gorge, qui survient le plus souvent aussitét aprés les crises comitiales, parfois 
accompagne l’aura, d'autres fois apparait isolément. 

Pendant des années, les crises d’épilepsie surviennent plusieurs fois par semaine, 
mais la dyskinésie reste d’intensité modérée et lui permet de vaquer aux soins du mé- 
nage. Des troubles du caractére la font entrer en conflits fréquents avec son entourage 
et c’est un état dépressif qui parait avoir motivé un séjour de deux mois a Ste-Anne en 
1945. Arrét des crises pendant | an, alors que les myoclonies persistent sans changement. 

La recrudescence des crises améne une nouvelle hospitalisation en septembre 1950. 
Depuis, en contraste avec la raréfaction des accidents comitiaux que contrdéle un traite- 
ment par le gardénal et les hydantoines, la dyskinésie des membres supérieurs s'est 
aggravée progressivement, jusqu’a faire de la malade, a partir du début de 1953, une 
infirme & peu prés incapable de s’habiller et de manger seule. Pas de déchéance intel- 
lectuelle au bout de 17 ans d’évolution. 

A l’examen au repos en décubitus dorsal, l’attention est tout de suite attirée par les 
mouvements involontaires des membres supérieurs : secousses musculaires brusques 
dextension des avant-bras, combinées & des mouvements de l’épaule (adduction, 
antépulsion, rotation interne des bras) ; le mouvement inverse suit immédiatement, 
un peu moins brusque ; dans les mouvements de l’épaule interviennent surtout des 
secousses des pectoraux, des grands dorsaux, des trapézes. Ces clonies sont bilatérales, 
synchrones, de rythme en général régulier, la fréquence pouvant varier entre 70 et 80 ; 
leur symétrie n’est pas rigoureuse, elles sont dans l'ensemble plus fortes a gauche. 
Elles peuvent étre partiellement contrélées par I'hyperextension volontaire ; le som- 
meil les supprime. On a également assisté a leur suppression au cours d’une absence, 
Par moments, et surtout sous l’influence d’une émotion, se déclanchent des salves de 
mouvements plus amples, plus complexes, moins réguliers, s’étendant a la téte, ou bien 
la fréquence est plus rapide, jusqu’a 110. 

En position assise il y a, de maniére inconstante, des mouvements rythmés d’exten- 
sion du tronc, un tremblement des membres inférieurs lorsque les pieds reposent sur la 
pointe, 

Rien dans la face, la langue, le voile, le pharynx, le larynx, le diaphragme, la paroi 
abdominale. 

La force segmentaire est normale. I] est impossible de mettre en évidence les réfle xes 
tendineux des membres supérieurs, ceux des membres inférieurs sont un peu vifs, non 
pendulaires. Cutanés plantaires en flexion, abdominaux douteux. Pas de troubles de 
la sensibilité objective. L’examen oculaire montre seulement un strabisme convergent 
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de l’@il droit avec amblyopie et un nystagmus inconstant dans le regard latéral, pas 
de cercle vert péricornéen. Huitiéme paire : il est impossible actuellement d’obtenir 
un examen valable ; en janvier 195! ies conclusions étaient : « fonction cochléaire nor- 
male, hyperexcitabilité vestibulaire bilatérale. » Les autres paires craniennes sont in- 
tactes. 

La recherche du syndrome cérébelleux se montre a peu prés négative en ce qui con- 
cerne le tronc et les membres inférieurs ; aux membres supérieurs l’appréciation de 
son réle éventuel est empéchée par la dyskinésie. La marche est normale, l’équilibre 
assuré dans l’épreuve de Romberg pieds joints, mais non dans la position d’un pied 
devant l'autre, pas d’asynergie dans le renversement du trone en arriére. L’épreuve du 
talon au genou est a peine dysmétrique, cependant la dysmétrie apparait nettement 
lorsqu’on fait suivre du talon la créte tibiale ; l’élévation du pied, la flexion combinée 
de la cuisse et du tronc sont normales. La parole est hative, un peu bredouillante, mais 
non scandée. Pas d’hypotonie dans les épreuves de passivité, sauf pour les mains 4 cer- 
tains moments de détente, épreuve de Stewart-Holmes négative. On assiste a une aggra- 
vation spectaculaire de la dyskinésie des membres supérieurs a l'occasion des mouve- 
ments volontaires : dans l’épreuve du doigt au nez le but est difficilement atteint et i 
est impossible au doigt de s’y maintenir ; il subit alors une agitation désordonnée ov 
interviennent des spasmes oppositionnistes ainsi qu'une exagération des myoclonies 
existant au repos ; il se produit dans ces conditions une sorte de temblement d’etti- 
tude particuliérement violent ; l’accompagnement du geste, en s’y opposant légére- 
ment, n’apporte pas de modification. La méme dyskinésie d’attitude apparait dans 
l'opposition des index, avant-bras fléchis 4 hauteur des épaules, Dans la préhension 
d’un objet, la main s’ouvre démesurément et finit par s’emparer de l'objet comme par 
surprise ; la préhension d’un verre vide est possible, celle d’un verre rempli est impos- 
sible. I] existe enfin une adiadococinésie bilatérale. 

L’atteinte psychique se borne 4 une émotivité excessive, avec crises de larmes fré- 
quentes. 

Une pneumoencéphalographie par voie lombaire a été pratiquée le 26-2-1951, une 
ventriculographie le 11-8-1953 ; Tune et l'autre montrent un systéme ventriculaire 
normal, sans injection du 4° ventricule. Examen du liquide C.-R. le 26-2-51 : 4 lympho- 
cytes, 0,20 d’albumine, réaction de B.-W. négative, benjoin colloidal = 000002220000000. 


Examen général. A signaler seulement : 


a) Un acné polymorphe de la face, confondu 4 un moment donné avec des adénomes 
sébacés, ce qui avait conduit au diagnostic erroné de sclérose tubéreuse de Bourneville ; 
b) un aspect un peu viriloide, avec hypertrichose du menton. Réactions de B.-W. et de 
Kahn négatives dans le sang. Dosage des 17 cétostéroides : 13 mg par 24 h. 


Etude électroencéphalographique. Un E.E.G. pratiqué en décembre 1950 par le Dr Stahl 
a montré un rythme ralenti et labile oscillant de 5 a 7 cycles/s, coupé d’ondes plus 
lentes du type delta, généralisées 4 l'ensemble du cortex, mais prédominant au niveau 
de ’hémicrane droit, notamment dans les régions temporale et pariéto-rolandique basse, 
ou elles apparaissent mélées a des pointes typiques. 

Un E.E.G. en décembre 1952 (Dt Delarue) a moutré la méme souffrance cérébrale 
généralisée, prédominant a la région temporale droite, ot les ondes delta polymorphes 
sont mélées a quelques pointes et pointes-ondes. 

D’aodt a octobre 1953, le Dt Lecasble a pratiqué a l’Hépital Lariboisiére trois nou- 
veaux examens E.E.G. préopératoires. Il n’existe pas de modifications sensibles d'un 
tracé a l'autre. 

Le tracé de base ne renferme pas de rythme alpha organisé. Les rythmes dominants 
sont des rythmes de la base théta ; en particulier un rythme a 6 cycles sec, relativement 
régulier, apparaissant par bouffées symétriques ou asymétriques, sans prédominance fo- 
cale stable, non modifié par l’ouverture des yeux. I] existe en outre des rythmes théta et 
delta de faible amplitude, non systématisés, présents de facon diffuse. On note enfin 
des rythmes rapides généralisés, d’interprétation délicate, car il existe une surcharge 
de myogramme a peu prés continue. II n’y a pas d’anomalies paroxystiques typiques 
(pointes ou pointes-ondes), tout au plus sous hyperpnée enregistre-t-on quelques bouf- 
fées de ralentissement un peu plus amples que l'ensemble du tracé. 

La stimulation lumineuse intermittente donne des réponses occipitales normales. 

Ni l’hyperpnée, ni la S.L.1., niles stimuli acoustiques, ne font apparaitre sur le tracé 
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de décharges du type de la volée myoclonique ; du point de vue clinique, ces stimula- 
tions ne modifient ni le rythme, ni l’intensité des secousses spontanées. 

En conclusion, ces tracés montrent des altérations diffuses permanentes, évoquant 
une souffrance cérébrale généralisée, mais ne mettent pas en évidence les signes d’acti- 
vité épileptique que l’on observe habituellement dans les syndromes myocloniques de 
ce type. 


Elude électromyographique : 1° E.M.G. globale bipolaire explorant par 7 dérivations 
le membre supérieur droit de Ja racine a l’avant-bras. 


] seconde 


Fig. 2. 


Sur le tracé spontané. le fait dominant est la présence d'une activité rythmique, de 
période voisine de 75 cs, qu’on peut décomposer en trois éléments d’importance décrois- 
sante, affectant des groupes musculaires différents : 

«) le plus net, prédominant sur triceps, grand pectoral, grand dorsal ; 


6) survenant 15 a 20 cs environ aprés ~, plus variable, prédominant sur biceps et 
deltoide ; 

Y) survenant 28 cs environ aprés «, vu occasionnellement sur le triceps. 

L’ensemble de cette activité présente des paroxysmes spontanés durant 2-3 secondes, 
pendant lesquels elle est plus ample et irréguliére. 

Le membre supérieur étant mis en extension et maintenu fortement par un aide, 
on observe un silence de 6 secondes, puis une activité rythmique peu ample qui corres- 
pond en majeure partie au type 6. La Jibération du membre provoque une activité trés 
ample, réalisant au bras des contractions alternantes du couple biceps-triceps A 5 cycles, 
sec. Ce paroxysme cesse aprés | seconde 1/2, le tracé qui suit est remarquable par l’af- 
faiblissement de « et le renforcement de 6. 

Dans le mouvement du doigt au nez, il y a en fin de course un paroxysme d’amples 
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décharges irréguliéres, puis dans le maintien de l’attitude une stabilisation sous forme 
d’une activité rythmique a 5 cycles ‘sec. 

Dans la préhension d’un objet, le voisinage de l'objet déLermine un paroxysme comme 
ci-dessus ; l’objet saisi, activité est moins ample, par bouffées bréves irréguliéres 
asynchrones ; au lacher, reprise de l’activité continue, puis aprés 1 a 3 secondes réap- 
paraft activité rythmique. 

Au total, l’élément fondamental parait étre un tremblement a 5cycles/sec, survenant 
spontanément tous les 75 cs en bouffées trés amorties, parfois réduites au premier 
élément, tendant a devenir continu dans certaines attitudes, parfois fondu dans un 
spasme oppositionniste. 


Fig. 3. 


2° L’enregistrement global des deux triceps (Dt J. Scherrer) montre le synchronisme 
entre les deux muscles avec peut-étre une légére précession gauche (fig. 1). 

3° L’enregistrement élémentaire par aiguille co-axiale piquée dans le biceps droit 
(D* Scherrer) montre que chaque secousse est complexe, mettant en jeu plusieurs unités 
motrices. On note de plus aprés chaque secousse une activité musculaire de plus faible 
amplitude, également rythmique, ne s’accompagnant pas d’effet moteur (fig. 2). 


Etant donné l’inefficacité des traitements médicaux {en particulier 
épidione et antiparkinsoniens de synthése) et devant le role manifeste des 
émotions dans l’aggravation des mouvements involontaires, on décide une 
section sous-corticale des pdles frontaux. 


Opération le 18-11-1953 (Le Beau). Anesthésie générale. Incision cutanée bitemporale 
et taille de deux boutons osseux juste en avant de la suture coronale. On ouvre d’abord 
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Fig. 4. 


14 -11- 1953 25-12-53 


Deltoide 
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la dure-mére & gauche et on fait une section sous-corticale polaire dorsale (aire 10 et 
parties adjacentes des aires 9 et 11) ; en emploie la technique habituelle, c’est-a-dire 
que l'on coupe la substance blanche avec le tube fin de l’aspirateur, sous contréle visuel 
constant grace a l’écarteur cérébral et a la tige éclairante de Clovis Vincent ; l’opéra- 
tion est assez délicate, en raison de la tendance hémorragique, bien que le cerveau ne 
soit pas gonflé, On passe ensuite a droite, ot la section sous-corticale se passe plus sim- 
plement. Repérage par gélatine lipiodolée et clips au niveau de lincision corticale 
(fig. 3 et 4). La dure-mére est rabattue, tapissée de gélatine sur ses deux faces, sans 
étre suturée. Remise en place des boutons osseux, au-dessus desquels on suture l'apo- 
névrose aux catguts, Sutures cutanées, 

Suites opératoires. — Les premiers jours, persistance des clonies des membres supé- 
rieurs au repos, avec recrudescence sous l'influence des émotions, mais elles sont moins 
violentes. Le 20-11, deux crises convulsives généralisées & quelques minutes d’inter- 
valle ; au cours de la semaine qui suit, incontinence sphinctérienne par intermittences, 
désorientation dans le temps. Le 24-11, on note une compléte immobilité au repos, la 
dyskinésie persiste dans les mouvements volontaires revétant aspect du tremblement 
dit intentionnel, cependant la malade peut mangerseule ; elle est bien orientée, d’humeur 
calme et égale. Ce résultat s'est maintenu jusqu’a la date actuelle (15 mars 1954). La 
dyskinésie volitionnelle apparait surtout pour l'attitude d’abduction du bras avec flexion 
de avant bras (index sur le nez, opposition des index au-devant de la poitrine). On peut 
maintenant mettre en évidence un petit syndrome cérébelleux : adiadococinésie bilatérale 
légére, hypermétrie dans l’épreuve des traits paralléles. Le tremblement du doigt sur le 
nez est un peu atténué par l'accompagnement du geste. Nystagmus horizontal dans 
le regard latéral gauche surtout. Hyperexcitabilité vestibulaire bilatérale trés nette a 
l’épreuve calorique. La malade, qui se léve depuis le début de décembre 1953, n’a fait 
aucune chute du type de l’'attaque statique, alors que cela se produisait presque quoti- 
diennement avant l’opération. E.E.G. le 5-12-53 : le rythme de base est un théta de 
5 a 6 cycles sec, plus ample et plus régulier a gauche qu’a droite ; sur les deux régions 
préfrontales existe un rythme delta lent et irrégulier, prédominant a droite ; sur ’hémi- 
sphére droit on enregistre des pointes ou des pointes-ondes isolées, qui prédominent 
dans la région rolando-temporale (D* Lecasble). E.M.G, le 25-12-53 : disparition de 
lactivité spontanée (fig. 5), le tremblement a 5 ou 6 cycles sec est maintenant nettement 
individualisé dans certaines attitudes, Une absence bréve s'est produite le 2-1-54. 


COMMENTAIRES. 


I. — Les symptémes présentés par cette malade permettent de la ran- 
ger dans le cadre des myoclonies-épilepsies, dont. elle avait les signes ma- 
jeurs : 


lo Les myoclonies : entendues dans leur sens le plus large, elles se pré- 
sentent ici comme des clonies rythmées mettant en jeu des groupes mus- 
culaires synergiques, avec activité successive des agonistes et des anta- 
gonistes ; 


2° Les crises d’épilepsie ; 


3° Les « attaques statiques » de Ramsay-Hunt, chutes qui sont, soit 
cataleptiques, soit (beaucoup plus souvent sans doute) myocloniques. 


Mais on ne peut pas l’assimiler aux formes le mieux identifiées de ce 
groupe pathologique. L’absence du caractére familial et de l’évolution pro- 
gressive vers la démence, empéche d’en faire une maladie d’Unverricht- 
Lundborg. D’autre part, le diagnostic de dyssynergie cérébelleuse myoclo- 
nique de Ramsay-Hunt implique évidemment la présence d’un syndrome 
cérébelleux qui est discret dans le cas présent. L’autonomie de ces deux 
maladies est d’ailleurs incertaine. 
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Chez notre malade, l’opération a trés nettement dissocié deux éléments 
dans la dyskinésie : 


1° Les clonies rythmées continues au repos ont disparu ; 


2° Il persiste un tremblement cinétique et surtout une dyskinésie voli- 
tionnelle d’attitude, qui n’est plus parasitée par des spasmes opposition- 
nistes et dont le caractére rythmique, clairement mis en évidence par |’é- 
lectromyographie, est bien celui d’un tremblement. 


D’autre part le potentiel épileptique de la maladie n’a guére été modifié, 
puisque de nouvelles crises se sont produites depuis l’opération et que l’on 
a vu réapparaitre des pointes-ondes sur |’E.E.G. 

L’action de l’intervention sur le cortex s’est donc exercée sur une seule 
catégorie des phénoménes moteurs, les myoclonies, supprimant |’inces- 
sante dyskinésie de repos et aussi, semble-t-il, les attaques dites « stati- 
ques ». 

Si l’on se rappelle de plus que les myoclonies de notre malade n’avaient 
pas de traduction électroencéphalographique, on est amené a penser 
qu’elles s’apparentent bien moins aux myoclonies proprement épileptiques, 
rangées dans le cadre du Petit Mal, qu’aux clonies squelettiques, associées 
parfois aux myoclonies vélo-palato-laryngées. 


II. — Du point de vue neurochirurgical, il parait évident que le mode 
d'action de l’opération pratiquée ici différe de la résection corticale de 
Bucy en ce qu’elle n’intervient pas directement sur le circuit des voies 
motrices. Il n’y a pas 4 s’en étonner davantage qu’on ne le fait lorsqu’on 
assiste 4 la suppression ou a |’atténuation d’une douleur organique aprés 
une intervention préfrontale qui, de méme, ne porte pas sur les voies sensi- 
tives. 

On est en droit d’invoquer, avec A. Thomas, dans la plupart des dyski- 
nésies, et quel que soit le siége de la lésion initialement responsable, une 
«réflectivité pathologique de l’écorce cérébrale » d’oi partent les impul- 
sions motrices. Parmi les excitations qui peuvent entrer en jeu, une place 
de premier plan est a accorder aux variations de l’affectivité, de l’émoti- 
vité, au déréglement desquelles s’applique précisément la psychochirurgie. 

Quant au choix du type d’intervention, nous affirmerons une fois de 
plus notre préférence pour les opérations sélectives, en l’espéce la section 
sous-corticale ou la topectomie dorsale des pdles frontaux, qui ne com- 
portent pas le méme risque de détérioration intellectuelle que la lobotomie 
lorsqu’elle est faite trop postérieure. 

L’indication du recours 4 la psychochirurgie apparait d’autant moins 
discutable que le malade est jeune et en bon état général. Dans le cas pré- 
sent, le caractére clinique non évolutif et la nature vraisemblablement 
non inflammatoire de la maladie étaient également des facteurs favorables. 

Dans ces conditions, il est sans doute préférable de faire une opération 
bilatérale d’emblée. Par contre, si le malade est fragile du fait de son Age 
ou de l’étiologie encéphalitique, il est nécessaire de bien peser les contre- 
indications qui en résultent et, si l’on passe outre, de recourir A une opéra- 
tion limitée. C’est 1a l’attitude adoptée par Oliver. 

Il faut souligner & ce propos qu’Oliver a sans doute la plus grande expé- 
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rience actuelle du traitement neurochirurgical de la maladie de Parkinson, 
puisqu’il a opéré plus de 100 cas par sa technique de cordotomie latérale 
totale, qui donne, comme nous pouvons le confirmer, d’excellents résultats 
dans les formes unilatérales. Néanmoins, il n’a pas hésité a accorder la pré- 
férence 4 une méthode de type psychochirurgical dans les cas ob étaient au 
premier plan l’anxiété et |’émotivité de malades atteints de facon géné- 
ralisée. 

Ainsi la psychochirurgie mérite d’étendre ses applications jusqu’au 
domaine des dyskinésies. Mais elle ne prétend pas pour autant se substi- 
tuer en toutes circonstances aux procédés opératoires portant sur les voies 
pyramidale ou extrapyramidale, pas plus qu’elle ne constitue a elle seule 
toute la chirurgie de la douleur. 
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MEMOIRE 


SYNDROME SENSITIF DE TYPE THALAMIQUE ET A TOPOGRAPHIE 
CHEIRO-ORALE PAR LESION LOCALISEE DU THALAMUS 


PAR MM. 


Raymond GARCIN et Jean LAPRESLE * 


Une malade de 65 ans, diabétique depuis une dizaine d’années, présente 
ae brusquement du célé gauche : 1° une hémiplégie discréte ; 2° un syndrome 
sensilif de type thalamique limilté a la région péribuccale et d la main avec, 
au cours de l’évolulion, irradiation des douleurs au membre supérieur. Elle 
meurt de défaillance cardiaque, cing mois aprés le début des troubles. La 
mise en évidence d'un pelit ramollissement thalamique droit localisé trés étroi- 
lement a la partie inféro-interne du noyau postéro-ventro-laléral et a la 
partie tout exlerne du noyau postléro-ventro-médian (ou noyau arqué de 
Fleschig) rend comple du syndrome sensitif ici observé. 


HIsToIRE CLINIQUE. 


M™e Bos... Thérese entra, le 26 juillet 1952, dans le Service du Pt Boulin, pour équi- 
librer un diabéte découvert en 1943 et, depuis cette date, traité irréguliérement par 
régime et insuline. 

La malade avait alors 65 ans et présentait les symptémes d’une polynévrite et 
d’une artérite diabétique. Le gros orteil droit était le siége d’une petite ulcération. 
Les réflexes ostéo-tendineux ne purent étre mis en évidence. Le pouls était bien 
percu a la fémorale mais n’était pas ressenti & la poplitée et a la tibiale postérieure 
et il existait une trés nette diminution des oscillations au niveau de la moitié infé- 
rieure des jambes ot la malade accusait de plus une sensation de froid avec douleurs 
spontanées, surtout nocturnes. Par ailleurs, elle se plaignait depuis plusieurs années 
de troubles de la vue et l’examen oculaire montra une acuité de 2/10 des deux cétés 
et des lésions au fond d’ail de rétinite diabétique avec une sclérose cristallinienne 
et de nombreuses hémorragies arrondies et punctiformes et rares exsudats. Enfin, la 
tension artérielle était & 16/8 et la réaction de Bordet-Wassermann était négative. 
Durant les semaines qui suivirent son admission, des signes de défaillance cardiaque 
apparurent qui obligérent & adjoindre au traitement de son diabéte divers toni- 
cardiaques. 

Le 15 octobre 1952, la malade présenta brusquement, mais sans perte de connais- 
sance, une hémiparésie gauche avec, du méme cété, wne sensation de fourmillement 
@ type de brélure dans la région péribuccale, l'avant-bras et la main. Elle accusa de 
plus un larmoiement de |’ceil gauche. 

A l’examen, le 19 décembre 1952, deux mois plus tard (outre les signes anciens 


* Attaché de Recherches a l'Institut National d’Hygiéne et Boursier du Fonds 
d’Etu des de la Société Médicale des Hépitaux de Paris. 
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d’artérite et de polynévrite diabétique avec aux deux jambes hypoesthésie & tous 
les modes devenant aux pieds une anesthésie compléte), on notait du cété gauche, 
dans la région péribuccale, sur un travers de doigt, et &la main (fig. 1), des troubles 
importants de la sensibilité objective. Le tact n’était pas perturbé. Le chaud et 
le froid étaient percus comme tiédes. La piqire n’était pas immédiatement doulou- 
reuse. Mais pour peu que ces excitations se prolongent, et particuliérement le froid 
glacé, elles réveillaient des sensations de brdlure diffusant en une large zone et sur- 
vivant quelque temps 4 l’excitation. Sur sa main gauche, le poids des couvertures 
était, la nuit, particuliérement mal supporté. Le sens des positions, la sensibilité 
au diapason, n'étaient pas troublés. Par ailleurs, i] existait & gauche une diminution 
de la force musculaire segmentaire, discréte et prédominant sur les raccourcisseurs 
au membre inférieur, plus marquée au membre supérieur ot elle intéressait sur- 


Fig. 1. — Schéma des troubles sensitifs objectifs. 


tout l’extrémité distale. A la face on notait seulement une légére hypotonie de la 
lévre supérieure. Les réflexes ostéo-tendineux ne pouvaient étre mis en évidence. 
Le réflexe cutané plantaire était en flexion a droite, indifférent & gauche. Un examen 
oculaire, fait le 18 octobre 1952, montra toujours une rétinite diabétique avec cata- 
racte bilatérale et précisa qu'il n’existait pas d’inégalité pupillaire. C’est finalement 
pour cette hémiparésie associée 4 des douleurs de topographie chéiro-orale qu’elle 
fut admise, le 10 janvier 1953, & la Salpétriére. 

La malade éprouvait toujours du cété gauche une sensation permanente de bri- 
lure dans la région péribuccale et 4 la main, mais gagnant maintenant l’avant-bras 
et le bras. Depuis un mois était, de plus, apparu un oedéme de la main gauche qui 
avait pris un aspect un peu succulent et la malade portait un pansement enroulé au- 
tour de son poignet pour le protéger des frolements. La force musculaire était dimi- 
nuée au membre inférieur gauche et surtout au membre supérieur du méme cété, 
particuliérement au niveau de l’extrémité distale. I] existait une discréte asymétrie 
faciale avec hypotonie de la lévre supérieure du cété gauche. Les réflexes ostéo- 
tendineux n’étaient pas retrouvés a l'exception des deux tricipitaux. Le réflexe cutané 
plantaire était en flexion a droite, indifférent & gauche. Les membres inférieurs 
étaient le siége d’cedémes importants et on retrouvait a la partie inférieure des jambes 
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I’hypoesthésie globale devenant aux pieds une anesthésie compléte déja constatée, 
Au niveau de la main gauche et de la région péribuccale du méme cété la sensibilité 
tactile était toujours intacte, mais la sensibilité thermique était pratiquement reve- 
nue, en ce sens que la malade était de nouveau capable de différencier le chaud du 
froid. Toutefois, cette sensibilité était émoussée par rapport au cdété droit, et le 
pincement, le froid glacé, au niveau de la main et du poignet, réveillaient toujours, 
aprés une période de latence, une sensation de bralure remontant alors jusqu’a !’é- 
paule. Le phénoméne était beaucoup moins net cependant qu’au début et, en tout 
cas, bien moins pénible que les douleurs spontanées. Ajoutons que le 15 janvier 1953 
l’examen des pupilles ne montra aucune inégalité. Il en était de méme 20 minutes 
aprés instillation dans les deux yeux d‘un collyre 4 la cocaine 4 4 p. 100, mais le 
lendemain de cette épreuve il existait une nette inégalité, la pupille gauche étant 
un peu plus petite que la droite. Dans les semaines qui suivirent, les troubles neuro- 


Fig. 2. — Section transversale des noyaux gris centraux. Petit ramollissement visible a la partie 
inférieure du thalamus droit a la hauteur du corps genouillé externe (I’encoche de repérage 


est A gauche), 


logiques restérent inchangés. La défaillance cardiaque, par contre, s’aggrava, obli- 
geant a des ponctions pleurales répétées, et la malade mourut le 9 mars 1953, 5 mois 
aprés son ictus, sans avoir présenté d’autres accidents neurologiques. 


ETUDE ANATOMIQUE. 


1° L’autopsie fut faite le 10 mars 1953. A l’examen macroscopique du cerveau, 
la dure-mére apparut normale, les lepto-méninges fines ct transparentes. Tl existait 
une légére atrophie diffuse avec sillons un peu élargis. On notait une athéromatose 
importante des vaisseaux de la base, prédominant a droite sur la vertébrale, 4 gauche 
sur la carotide. Les petits vaisseaux par contre étaient normaux. Le cerveau fut 
coupé verticalement en tranches d’environ 1 cm. d’épaisseur. Un petit ramollisse- 
ment, de couleur grisatre, était visible dans la partie tout inférieure du noyau laté- 
ral du thalamus droit, & la jonction de la zona incerta (fig. 2). Un deuxiéme petit 
ramollissement était également visible dans Ja moitié droite du pied de la protubé- 
rance haute, a la limite du pédoncule. Aucune lésion macroscopique n’était visible 
dans la moelle. Dans les viscéres, on nota seulement un kyste du rein droit. 


2° Examen histologique. — Les techniques de coloration suivantes ont été uti- 
lisées ; hématéine-éosine, trichrome de Masson, Nissl, Loyez, Scharlach. Les noyaux 
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Fig. 3. —Coloration : Loyez, Grossissement : 3 X . Le méme ramollissement dans la partie ventrale 
du noyau postéro-ventro-latéral et I’extrémité externe du noyau postéro-ventro-médian du tha- 
lamus droit. 


gris centraux ont été pris en bloc et coupés en série ainsi que la protubérance. De 
plus, des fragments ont été prélevés dans toutes les régions du névraxe et dans les 
viscéres. 

L’examen histologique précise les caractéres du petit ramollissement thalamique 
déja noté a l’autopsie. Il a l’aspect habituel d'une malacie datant de quelques mois : 
petite zone nécrotique avec néo-vaisseaux, prolifération macro et microgliale, corps 
granulo-graisseux. I] mesure 5 mm dans le sens antéro-postérieur, 4 mm dans son 
plus grand diamétre vertical, 3 mm dans son plus grand diamétre horizontal. I 
siége presque entiérement dans la partie postérieure du noyau postéro-ventro-latéral 
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dont il détruit environ le tiers inféro-interne. En avant, son pdle antérieur reste 
4 mm en arriére du péle antérieur du corps genouillé externe. En arriére et en bas 
il déborde sur la zona incerta dont il intéresse l’extrémité externe. En arriére et en 
dehors, i] déborde sur la partie inférieure de la zone réticulée et mord trés légérement 
sur la capsule interne. En dedans, il s’étend sur la partie tout externe du noyau pos- 
téro-ventro-médian ou noyau arqué de Fleschig (fig. 3). 

Aucune lésion n'est retrouvée dans le cortex pariétal. 

Outre le ramollissement thalamique qui fournit l’explication du syndrome sen- 
sitif, l'examen anatomique montre des altérations mineures en relation avec le dia- 
béte de longue durée présenté par la malade. Des lésions vasculaires sont retrouvées 
sur toute la hauteur du névraxe avec un maximum d’intensité dans les racines et 
la moelle. Elles consistent en un élargissement avec homogénéisation de la paroi des 
artérioles rétrécissant leur lumiére, une prolifération des capillaires, une dilatation 
des veinules avec épaississement fibreux de leur paroi. Ces lésions vasculaires, évi- 
demment a l’origine du ramollissement thalamique sus-décrit, ont également été 
cause de deux autres lésions malaciques encore plus minimes : une microlacune dans 
le noyau médian du thalamus droit et un petit ramollissement protubérantiel par 
atteinte d’une artériole paramédiane, siégeant dans la moitié droite du pied a la limite 
de la calotte, touchant en dedans la ligne médiane, venant effleurer en dehors l’extré- 
mité interne du ruban de Keil médian dont seuls quelques axones sont lésés, restant 
trés a distance du faisceau spinothalamique postérieur, finalement ne pouvant en 
aucune facon, étant donné cette topographie, rendre compte des troubles sensitifs 
constatés. Quelques lésions radiculo-médullaires sont retrouvées : épaississement de 
la gaine et du conjonctif interfasciculaire des racines postérieures ; démyélinisa- 
tion modérée avec légére gliose des cordons postérieurs sur toute la hauteur de la 
moelle et, a l’étage lombaire, quelques altérations cellulaires de type rétrograde dans 
les cornes antérieures. On note une discréte atteinte des cellules des olives bulbaires 
et des noyaux dentelés, un début de dégénérescence des grains du cervelet et il existe 
sur toute la hauteur du névraxe un épaississement avec prolifération fibroblastique 
des leptoméninges. 

Enfin, le pancréas et, & un moindre degré, le foie, sont le siége d’une sclérose no- 
table. Dans les reins, on retrouve les aspects typiques de la gloméruloselérose de 
Kimmelstiel et Wilson. 


L’existence de troubles sensitifs 4 topographie cheiro-orale est bien 
connue dans certaines lésions localisées du cortex pariétal, depuis les 
premiéres observations de Sittig en 1914. Ultérieurement, Strauss (3) 
apporta la preuve, dans son cas IT ot la lésion causale était. un petit tuber- 
cule du thalamus, qu’une telle topographie pouvait étre également due 
a une atteinte thalamique. Notre observation montre qu'une lésion 
vasculaire trés localisée du thalamus peut étre aussi a l’origine de ce fait 
clinique réalisant ainsi une forme fragmentaire 4 topographie cheiro-orale 
du syndrome thalamique de Dejerine-Roussy. 

L’intérét anatomique de cette observation doit également étre souligné. 
Les travaux des physiologistes, et plus particuliérement ceux de Dusser 
de Barenne et Sager (1), ont montré qu’il existe dans le thalamus une soma- 
totopie des formations sensitives. Tout en sachant qu’elle n’est pas aussi 
rigoureuse que dans le cortex pariétal, on peut admettre que la face cor- 
respond au noyau postéro-ventro-médian (ou noyau arqué), le membre 
supérieur 4 la partie inféro-interne du noyau postéro-ventro-latéral et 
le membre inférieur 4 la partie supéro-externe de ce noyau ; mais il est 
a noter que cette systématisation repose essentiellement sur des expé- 
riences animales, les documents humains d’une suflisante pureté restant 
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exceptionnels. Notre observation confirme l’existence d'une telle somato- 
topie chez homme et elle apporte la notion supplémentaire que la région 
péribuccale correspond vraisemblablement a la partie tout externe du 
noyau arqué, étant ainsi au contact de la zone du noyau postéro-ventro- 
latéral correspondant au membre supérieur et plus particuli¢rement a la 
main. 

La vascularisation du thalamus, enfin, explique sans difficulté le carac- 
tere éLroitement localisé de notre lésion. On sait, en effet, depuis Foix et 
Hillemand (2), que la région dans laquelle elle se trouve est irriguée par 
le pédicule thalamo-genouillé, constitué au maximum de 5 Aa 6 artérioles 
issues de la cérébrale postérieure aprés la naissance de la communicante 
postérieure. On congoit que l’atteinte d'une des artérioles constituant ce 
pédicule thalamo-genouillé puisse entrainer une lésion trés localisée. 
Pour vérifier cette hypothése, nous avons utilisé la méthode des injec- 
tions colorées en excluant successivement toutes les artérioles de ce 
pédicule sauf une. Nous avons ainsi constaté que la substance colorante 
était située d’autant plus en dehors dans le thalamus que I’artériole injec- 
tée était plus postérieure. Notre lésion répondrait done a l’oblitération 
d'une des artérioles médiales du pédicule thalamo-genouillé. 


RESUME. 


Observation d’une malade de 65 ans ayant présenté brusquement 
du coté gauche un syndrome sensitif de type thalamique et 4 topographie 
cheiro-orale. La mise en évidence d'un petit ramollissement étroitement 
localisé 4 la partie inféro-interne du noyau postéro-ventro-latéral et a la 
partie tout externe du noyau postéro-ventro-médian du thalamus droit. 
rend compte du syndrome clinique. 
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(Hépilal de la Salpétriére. ) 


Discussion. — F. Turésaut souligne l’intérét de cette communication qui contri- 
hue & dresser chez l'homme la carte somatotopique du thalamus. II rappelle a ce 
propos une communication faite dans le méme esprit au Congrés International de 
Lisbonne de 1953 sous le titre de : « Syndrome du noyau arqué gauche. » Aprés une 
courte phase d’hémiplégie droite avec aphasie passagére, on observa & titre de sé- 
quelles permanentes : des algies faciales droites, une anesthésie faciale droite, une 
agueusie de la moitié droite de la langue et une hémianopsie relative droite. 
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COMMUNICATIONS 


Formes inhabituelles de l’épilepsie : le nystagmus épileptique, 
par M. H. Gastaut et Mme A. RoGer *. 


Les auteurs rapportent l’observation de deux malades dont les crises étaient repré- 
sentées par un bref épisode de nystagmus horizontal (15 secondes environ) accom- 
pagné par une décharge électroencéphalographique occupant la région temporo- 
occipitale de hémisphére opposé aux secousses lentes du nystagmus. 

Certaines décharges, moins importantes, étaient infracliniques, tandis que d'autres, 
plus importantes, s’accompagnaient d’une déviation conjuguée controlatérale de 
la téte et des yeux associée & un épisode hallucinatoire visuel complexe. 

Les données de l’expérimentation animale (résumées dans les remarquables tra- 
vaux de l’école anatomique d’An Arbor ; Elisabeth Crosby et col.) permettent de 
situer dans la région temporo-occipitale les mécanismes corticaux responsables de 
la déviation conjuguée automatique des yeux. 

Cette région est certainement en cause chez les deux malades dont |’ observation 
est rapportée, puisqu’elle est le siége des décharges critiques électroencéphalo- 
graphiques. Il est cependant probable (exploration neurochirurgicale négative) 
qu'elle n’est pas le siége de la lésion épileptogéne proprement dite qui devrait alors 
occuper une structure sous-corticale & projection corticipéte temporo-occipitale 
(partie postérieure du thalamus, suivant la théorie des épilepsies développées dans 
les secteurs aréo-thalamiques ; Gastaut, 1950). 


Les auteurs considérent que ces deux observations : 


1° attirent l’attention sur une forme exceptionnelle de l’épilepsie partielle : le 
nystagmus épileptique ; 

2° permettent de considérer cette variété d’épilepsie comme la forme atténuée 
a peine supraliminaire) de ]’épilepsie temporo-occipitale avee décharge des régions 
péri et parastriées (caractérisée par la déviation conjuguée de la téte et des yeux avec 
hallucinations visuelles complexes) ; 


* Boursiére de I'Institut National d’ Hygiéne. 


Fig. 1 A. — Tracés précédant la crise, caractérisés par un rythme alpha beaucoup plus ample sur 
lhémisphére droit que sur le gauche. Noter l'absence d’anomalies focalisées proprement dites. 


Fig. 1 B. — Le signal marque le début de la crise clinique dont les secousses nystagmiques, «e fré- 
quence voisine de 2 c/s, s’enregistrent parfaitement sur les régions frontales des deux hémisphéres 
(particuliérement a droite). Cet enregistrement représentant la suite immédiate du précédent 
(fig. 1 A), on remarque que le début de la crise clinique a été précédé d'un processus de désyn- 
chronisation entrainant Ja disparition du rythme alpha. Ce n'est que quelques secondes aprés 
le début du nystagmus que |'on voit apparaitre la décharge électrique critique occupant la 
région pariéto-occipitale droite (c’est-a-dire du cété opposé a la déviation lente du nystagmus). 


Fig. 1 C. — La décharge pariéto-occipitale droite augmente d’amplitude tandis qu'elle diminue en 
fréquence et qu'elle s'étend aux régions avoisinantes du méme hémisphére, puis a celles du cété 
opposé. La décharge électrique et la crise nystagmique se terminent en méme temps. La récu- 

pération d'une électrogenése intercritique normale est immédiate. 
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3° démontrent que la déviation conjuguée des yeux ne représente pas toujours 
une décharge de l’aire oculo-motrice frontale (aire 8) ; 


4° attirent l’attention sur ce fait que nous avons maintes fois signalé : une crise 
partielle corticale peut étre déclenchée a distance par une lésion irritative sous-corti- 
cale & projection corticipéte (théorie des secteurs aréo-thalamiques). 


(Travail du Laboratoire de Neurobiologie de la Faculté de Médecine de Marseille.) 


Syndrome de Guillain-Barré : quatre cas traités par 1'A.C.T.H. 
etla Cortisone, par M. Pedro Luzes (présenté par M. D1oGo-Fur- 
TADO). 


Observation I. — M. C..., jeune homme de 15 ans, fait une évolution favorable 
vers la guérison d’un syndrome de radiculopolynévrite, avec atteinte des membres 
inférieurs et supérieurs, et dissociation albumino-cytologique (1 g. 2 d’albumine et 
3 cellules). Aprés un mois d’hospitalisation et quatre de maladie, il fait une rechute : 
d’un jour a l'autre appartition d’une tétraplégie presque complete, suivie d’atteinte 
des nerfs craniens : paralysie des oculo-moteurs bilatérale avec ptosis palpébral, trou- 
ble dela déglutition, avec paralysie discutable du grand hypoglosse gauche. Sans 
géne respiratoire. La ponction lombaire, & ce moment, montre que le taux d’hy- 
perlabuminose est monté a 2 g. 4. On fait del’ACTH pendant 10 jours (d’abord 20 mg, 
ensuite 10 mg de 6 en 6 heures). La menacante progression de la paralysie des nerfs 
craniens cesse dés le premier jour. En deux jours l’atteinte des nerfs craniens dis- 
parait. En huit jours la tétraplégie régresse et le malade déambule 4 nouveau dans 
la salle. L’hyperalbuminose n’a pas marché de pair avec l’amélioration clinique et 
se maintient a 2 g. 4. Trois mois aprés son entrée au Service de Neurologie, nouvelle 
rechute, avec participation mésocéphalique superposable a celle décrite précédem- 
ment : tétraplégie, paralysie faciale gauche, paralysie des deux oculo-moteurs ex- 
ternes. On fait & nouveau un traitement hormonal, pendant 15 jours, d’abord avec 
1’ ACTH, ensuite avec la Cortisone (100 mg par jour). On parvient 4 dominer totale- 
ment la poussée aigué. Aprés un séjour de cing mois le malade demande a quitter 
l’hépital ; il y a une notable amélioration en ce qui concerne la motilité, mais on 
constate encore : abolition des réflexes tendineux des membres, troubles de la sensi- 
hilité et atrophie musculaire considérable. 


Observation I]. — A. B. L..., menuisier, 63 ans, présente un syndrome de polyné- 
vrite sensitivo-motrice : réflexes musculaires des membres tous abolis, a l'exception 
des bicipitaux ; troubles objectifs de la sensibilité ; pas d’amyotrophie ; grande dimi- 
nution de la force musculaire. Dans le liquide céphalo-rachidien, on trouve une disso- 
ciation albumino-cytologique (0 g. 45 d’albumine et 2 cellules). Comme la maladie 
aprés 3 mois ne montre aucune tendance a la régression, on décide d’essayer la thé- 
rapeutique endocrinienne, d’abord avec |’ ACTH, ensuite avec la Cortisone. Aprés 
15 jours de traitement on constate : la marche (qui se faisait & petits pas en trainant 
les pieds) est normale; notable augmentation de la force musculaire (20 a 110 kg aux 
mains) ; réapparition des réflexes des membres supérieurs (ceux des inférieurs _res- 
tent abolis) ; les troubles de la sensibilité profonde ont disparu et ceux de la sensi- 
bilité superficielle ont rétrocédé. Le malade se considérant comme guéri quitte I"hé- 
pital. 


Observation I1I. — M. J. M..., ouvrier, 41 ans, présente depuis 2 mois (aprés un épi- 
sode de diarrhée abondant avec fiévre) une paralysie des membres inférieurs et supé- 
rieurs. L’examen montre : tétraplégie flasque presque absolue ; abolition de tous les 
réflexes des membres ; troubles objectifs de la sensibilité ; amyotrophie trés no- 
table ; réaction de Widal négative ; dissociation albumino-cytologique du liquide 
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céphalo-rachidien (1 g.6 d’albumine et 4 cellules). Le malade est traité par la Corti- 
sone (100 mg par jour) pendant 10 jours. On ne constate pas une amélioration nette. 
Observation IV. — J. F. N..., professeur, agé de 61 ans. Depuis 3 mois, il accuse 
des douleurs intermittentes 4 la face postérieure des jambes. Depuis une semaine, 
accentuation des douleurs, fourmillements aux jambes, diplopie, paralysie faciale. 
L’examen montre : ophtalmoplégie totale bilatérale, avec ptosis palpébral accen- 
tué ; paralysie faciale bilatérale, de type périphérique, plus marqué a droite ; cépha- 
loplégie ; masque figé, aspect pseudo-myasthénique ; marche trés difficile avec 
ataxie ; hypotonie globale ; amyotrophie des mains ; réflexes profonds des membres 
abolis ; troubles objectifs de la sensibilité. Quatre jours plus tard, paraplégie absolue, 
paralysie vésicale, paralysie bilatérale du trijumeau (moteur et sensitif). L’examen du 
liquide céphalo-rachidien montre une dissociation albumino-cytologique de 1 g. 90 d'al- 
bumine et 30 cellules. Le malade fait un traitement par la Cortisone (200 mgpar jour) 
pendant un mois. La progression de la maladie cesse immédiatement. Les douleurs 
aussi bien que les troubles sphinctériens disparaissent en 3 jours. La marche est pos- 
sible en une semaine. Régression totale aprés un mois de traitement de tous les 
troubles a l'exception des paralysies faciales, ainsi que de celles des oculo-moteurs 
externes (qui sont améliorées) et de l’abolition des réflexes. L’analyse du liquide 
céphalo-rachidien faite & ce moment montre 0 g. 30 d’albumine et 6 cellules. 


De nes quatre cas de syndrome de G. B., trois ont été favorablement influencés 
par ACTH et la Cortisone. Dans la littérature, nous avons trouvé 6 communica- 
tions de cas traités avec succés par ces hormones (numéro de cas : 11). Nous croyons 
que les résultats favorables du traitement hormonal fournissent une preuve de 
plus de l’origine allergique du syndrome de Guillain-Barré. Les faits qui conduisent 
a lhypothése allergique ont été résumés par Furtado (IV® Congrés Neurologique 
International). Ce sont : 1° l’apparition de l'affection en rapport avec des maladies 
infectieuses (sans qu’on puisse déceler aucun germe dans le systéme nerveux), des 
réactions sériques ou toxiques ; 2° les données anatomo-pathologiques qui montrent 
que, dans les stades initiaux, il y a une plasmo-diapédése non accompagnée de diapé- 
dése cellulaire qui serait l’expression d'une inflammation séreuse allergique. Ces 
altérations suggérent plutét les affections démyélinisantes que les maladies 4 virus 
du systéme nerveux ; 3° la dissociation albumino-cytologique, qui serait elle aussi 
conditionnée par une inflammation séreuse des espaces arachnoidiens. L’augmenta- 
tion des éosinophiles, qu'on trouve souvent dans les examens hématologiques, peut 
aussi étre considérée comme un fait de plus en faveur de la pathogénie allergique. 
Le mode d'action des hormones serait donc d’intervenir sur la condition allergique 
supprimant la réaction hyperergique dans le systéme nerveux et faisant régresser 
ledéme axonal, qui est, au début, le substratum anatomique du syndrome. 

On doit faire l’essai du traitement par l’'ACTH et la Cortisone dans la phase ini- 
tiale de l'affection, surtout dans les formes aigués avec paralysie ascendante, ott 
l'atteinte bulbaire est 4 craindre. Dans les phases tardives et dans les formes 4 évo- 
lution prolongée, particuliérement s’accompagnant de paralysies et amyotrophies 
considérables (v. Observation III) on ne doit pas s’attendre a une action favorable 
du traitement hormonal. Dans ces cas les lésions dégénératives des racines et des 
nerfs sont bien marquées, et il n'y a plus d’cedéme susceptible de régression par cette 
thérapeutique. 

Nous voulons souligner que nous ne croyons pas que le syndrome de Guillain- 
Barré constitue une maladie essentiellement bénigne. 

Des auteurs américains, se basant sur de grandes statistiques de polyradiculo- 
névrites avec dissociation albumino-cytologique, rapportent un taux de mortalité 
de 20 p. 100. Done l’intérét des résultats obtenus avec l'ACTH et la Cortisone nous 
semble grand. 


(Travail du Service de Neurologie des Hépitaux de Lisbonne : P* D. Furtado.) 


a 
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Résultat de la leucotomie sous-corticale dorsale des péles frontaux 
dans un cas de myoclonie-épilepsie avec clonies rythmées con- 
tinues des membres supérieurs, par MM. J. Le Beau, 3. Daum 
et J. F. Foncin. 


Les auteurs présentent, aprés intervention, une malade déja présentée a la séance 
du 5 novembre 1953. La section sous-corticale polaire dorsale, pratiquée le 18 no- 
vembre 1953 en raison du réle évident des émotions dans l’aggravation de la dyski- 
nésie continue au repos, a complétement supprimé celle-ci. Elle laisse subsister une 
dyskinésie volitionnelle d’attitude, ainsi que le potentiel épileptogéne de la maladie, 
manifesté par de nouvelles crises depuis l’opération et par Ja réapparition de pointes- 
ondes sur l"E.E.G. 

Cette opération s’inscrit dans le cadre des interventions de psycho-chirurgie, 
destinées 4 amender les dyskinésies, tentatives dirigées jusqu’a présent surtout contre 
la maladie de Parkinson (Oliver). 


La sclérose en plaques chez l'enfant. A propos d'une observation (1)’ 
par MM. M. Bonpve te, P. BouyGues et G. SALLou. 


Observation quasischématique de sclérose en plaques qui, au cours d'une évolu- 
tion de douze années faite de poussées successives, d’abord entiérement et par la 
suite partiellement régressives, groupe névrite optique, syndrome pyramidal, syn- 
drome cérébelleux et les petits signes si fréquents de la sclérose en plaques presque 
tous réunis : dysesthésies, astéréognosie, abolition de la sensibilité vibratoire, du 
réflexe nauséeux, des réflexes cutanés abdominaux, avec indifférence sinon une cer- 
taine euphorie. Seul, l’dge de début a 7 ans pourrait, du fait de la rareté de tels cas et 
de la suspicion qui pése sur eux, faire émettre un doute de principe. 

Le diagnostic ne saurait cependant ici se discuter avec les affections auxquelles 
appartiennent sans doute un certain nombre de prétendues scléroses en plaques de 
l'enfance et tout particuliérement syphilis héréditaire et hérédo-ataxie cérébelleuse. 

Certains aspects des leuco-encéphalites, surtout celles décrites naguére sous le nom 
Wencéphalomyélites disséminées aigués, posent le probléme non tant du diagnostic 
clinique que de leur identité — au moins pour certaines d’entre elles — avec la sclé- 
rose en plaques, dont elles seraient des formes authentiques 4 début ou a évolution 
atypiques. Thygesen, van Bogaert, ont signalé qu'un certain nombre de leurs malades 
atteints dans l’enfance « d’encéphalomyélites disséminées aigués », avaient par la 
suite développé des scléroses en plaques typiques. C’est en réalité tout le probléme 
nosologique des leucoencéphalites et des limites de la sclérose en plaques qui est 
ainsi posé et que le seul critére histologique est impuissant 4 résoudre. 

Il convient donc, dans |’étude de la sclérose en plaques chez l'enfant, d’en poser 
exactement les limites et, en restant sur le plan clinique, nous nous en tiendrons aux 
formes classiques 4 évolution chronique telles qu’on les observe chez l’adulte. Notre 
observation en est un exemple difficilement contestable, possédant les critéres cli- 
niques et évolutifs qui, plus encore que chez l’adulte, doivent étre sévérement exi- 
gés. 

Cette forme classique de la sclérose en plaques existe chez l'enfant, et les quelques 
observations anatomo-cliniques qu'on en posséde suffiraient en affirmer la réalité. 
Elle est rare sinon exceptionnelle, sans que les diverses statistiques, dans ignorance 
ou l'on est des critéres exigés par leurs auteurs, puissent permettre d’en fixer le 
pourcentage exact. 


(1) Le texte complet de lobservation, les commentaires sur le probléme de la sclérose 
en nlaques chez enfant, la bibliographie, sont publiés dans la Presse Médicale, 1954, 
t. 62, n° 27, 14 avril, pp. 563-564, sous le titre : « La selérose en plaques chez l'enfant. » 
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Quant a V'incidence de lage du début sur le pronostic général de l'affection, si 

x certaines études font ressortir son influence — |’évolution étant d’autant plus rapide 
= qu’est tardif le premier épisode pathologique — il s’agit d'une notion trés générale 
M et aucune conclusion précise ne peut étre donnée dans le cas particulier du début dans 


l'enfance, ne serait-ce que du fait de la rareté de tels cas. D’aprésles quelques observa- 
tions rapportées en détail, l’évolution, la symptomatologie, les modalités du début, 


“ semblent, comme dans noire observation, n’avoir rien qui les distingue des formes 
0- de l’'adulte jeune. Du moins en ce qui concerne la forme classique 4 évolution chro- 
i- nique. Mais ce n'est certainement pas la seule forme de la sclérose en plaques chez 
1e l'enfant. 
e, 

Discussion. 
e, 


M. Derevux. — M. Bonduelle, Bouygues et Sallou ont eu tout a fait raison de pu- 


od blier cette observation. Je crois, en effet, comme eux, que le cas de leur petit malade 
concerne une sclérose en plaques certaine. 

Il est curieux de constater que des auteurs contestent l’existence de la sclérose en 
on plaques chez l'enfant. Or, on en connait des cas cliniques indiscutables (nous-méme 
/ en avons observé trois cas non publiés). On en connait des cas anatomiques. Et 

jajouterai la liste de ceux que rapporte M. Bonduelle celui de MM. Deheripon, 
Fournier et Labbé sur la plan clinique (Journal des Sciences médicales de Lille, 
2 nov. 1952) et celui d’Eickhorst sur le plan anatomique. 
la De sorte qu'il faut admettre que la sclérose en plaques existe chez l'enfant peut- 
“d étre plus fréquemment qu’on ne le croit. 
ue 
lu 
a Délire centré sur un membre fantéme chez une hémiplégique 
. gauche par lésion vasculaire, avec anosognosie, par MM. H. 
H&cAEN, J. pe AsurtAGUERRA, L. Le GuILLant et R. ANGELERGUES. 
“ Mme [...., agé de 66 ans, présente au début de novembre 1952 un ictus avec hémi- 
se plégie gauche complete. Aprés une période daltérat ion importante de l'état général, 
" avec syndrome confusionnel trés marqué nécessitant son placement: en service psy- 
. chiatrique, un premier bilan neurologique peut étre fait le 26 janvier 1953 : hémi- 
wn plégie gauche massive, hémianesthésie gauche a tous les modes & peu prés complete, 
™ sauf 4 la face, avec perte compléte du sens de position et de mouvement des membres, 
la difficulté du regard vers la gauche, hémianopsie relative gauche. 
i La malade ne présente pas de trouble de la distinction droite-gauche, pas d’agnosie 
ot digitale. On reléve la présence d'un syndrome apractognosique pariéto-occipital 
droit. L’élément intéressant sur lequel nous insistons ici est la présence d'un trouble 
- du schéma corporel constitué par la présence d'une anosognosie et d’un membre 
= fantome supérieur gauche articulé sur le membre réel au niveau du coude. 
= A partir de cette hallucination corporelle se développe la conviction délirante que 


li- ce bras appartient 4 une infirmiére du service de médecine ot elle fut hospitalisée 
immédiatement aprés son accident. Elle n’a jamais senti ce membre, mais elle l’a 


vu le long de son cété gauche, & cété de son propre bras. 
™ Alors que son membre propre est toujours resté normal, le membre supplémentaire 
é. est edématié ; il a présenté une eschare du coude et on lui a fait des injections intra- 
- veineuses. Elle donnera ces précisions dans une lettre qu'elle dictera a l’adresse de 
le linfirmiére en lui demandant de venir la voir pour mettre un terme a une affaire 
qui ressemble & une histoire de fou, quoiqu’elle ne soit pas folle. Elle est excédée par 
la présence de ce membre dont elle voudrait se débarrasser et, dit-elle, « je ne peux 
—— tout de méme pas le mettre & la poubelle ». Ce membre a, en effet, gardé tout son 
4, = vivide ; il ne s’agit pas d'un membre coupé et mort ; elle précise qu’« il est 
vivant ». 


5 
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La conviction délirante persistera de fagon trés solide jusqu’au décés de la malade 
suvenu le 12 avril 1953. Pendant toute la période située entre la fin de l’épisode con- 
fusionnel initial et le décés, la malade n'a pas présenté de trouble confuso-démentiel 
et a toujours été tout a fait lucide. 

Les auteurs rapprochent cette observation de celles rapportées par Potzl, Lher- 
mitte, Zingerlé, Gertsmann (somato-paraphrénie), van Hagen et Ives, au cours de 
l¢sions vasculaires, et par Hoff et Sch6Ombauer dans un cas de tumeur métastatique 
du sillon interpariétal droit. La persistance de la conviction délirante la rapproche 
cependant des observations d’Ehrenwald. 

La présence d’une lésion nerveuse revét une importance doctrinale considérable 
en montrant le passage de la « dépersonnalisation segmentaire » a l’atteinte totale 
de la personnalité. 


(Cette observation sera publiée intégralement dans \' Evolution psychiatrique.) 


Deux cas d’hématomes sous-duraux chroniques d'expression 
clinique inusitée (aphasie, hémianopsie). Disparition postopé- 
ratoire des symptémes, par MM. J. J. Gurttaume, R. Roce 
et Mme Y. Mazars. 


Le fait d’observer l’installation d'une aphasie et d'une hémianopsie latérale homo- 
nyme en méme temps que s’est installée une hémiplégie fait habituellement admettre 
qu'il s’agit d'une lésion intraparenchymateuse. Dans deux observations l'artério- 
graphie a permis de constater qu’il existait un hématome sous-dural chronique dont 
l’évacuation a entrainé une amélioration rapide. 

Le premier cas concerne un malade de 68 ans qui, deux mois aprés un léger trau- 
matisme cranien considéré comme négligeable, voit s’installer une hémiplégie, une 
hémianopsie latérale homonyme droite et une aphasie. Pendant quelque temps il est 
considéré comme ayant un accident vasculaire cérébral banal, d’autant plus qu'il 
est hypertendu a 18-10. L’aggravation des symptdémes fait penser qu’il s’agit peut- 
étre d'un hématome intracérébral et incite 4 pratiquer une artériographie qui est 
caractéristique d’un volumineux hématome sous-dural gauche. L’évacuation de 
200 cm? de sang lysé améne la disparition totale de l’aphasie, de I"hémianopsie et de 
l'hémiplégie en quinze jours. 

Le second cas concerne un malade de 52 ans dont le traumatisme initial a été insi- 
gnifiant ; pendant 6 mois il existe des céphalées qui augmentent progressivement 
et deviennent particuliérement intenses. In quelques jours s’installent une hémi- 
plégie, une aphasie totale et on observe l’'absence du réflexe du clignement a la me- 
nace du cété droit. Une ventriculographie et une artériographie montrent l’existence 
d’un hématome dont |’évacuation est suivie de la régression rapide des symptémes. 

Ces deux observations montrent que des signes aussi particuliers que l’aphasie et 
l’hémianopsie ne sont pas forcément la conséquence d'une lésion intraparenchyma- 
teuse. Dans les deux cas observés I-hématome sous-dural avait probablement, par 
l'intermédaire d'une compression vasculaire, été 4 l’origine de ces déficits fonctionnel= 
qui ont régressé complétement. L’artériographie a permis une discrimination. Aussi 
est-il utile de connaitre ces faits. 


Hématome sous-dural bilatéral traumatique 4 forme tétraplé- 
gique. Intervention. Guérison, par MM. Ch. Rispapeau-l)uMAs, 
N. Péron, J. Guittaume et P. JANNy. 


L’expression clinique si particuliére d'un hématome sous-dural bilatéral trautma- 
tique, nous autorise 4 en rapporter l’observation. 
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M. C..., Agé de 64, ans est envoyé le 21 juin 1953 dans le service de neurochirurgie 
de la Salpétriére par le D® Poumailloux. I] a subi un traumatisme cranien en avril 
1953, avec perte de connaissance pendant plusieurs heures. Six semaines aprés, il peut 
reprendre son travail. Mais il ressent alors une lourdeur des membres inférieurs. Ces 
troubles s’aggravent rapidement, la marche devient impossible, en méme temps 
qu’apparaissent de la confusion mentale et des troubles sphinctériens. 

A son entrée dans le service, nous constatons une contracture pyramidale géné- 
ralisée intense : les membres inférieurs sont fixés dans une attitude de paraplégie 
en flexion. Le membre supérieur gauche est contracturé en flexion, le membre supé- 
rieur droit en extension ; la nuque est raide. Les réflexes tendineux sont vifs. Il existe 
un Babinski bilatéral. Le fond d’cil est normal. Les troubles de la sensibilité et les 
troubles cérébelleux sont impossibles & rechercher chez ce malade ayant une confu- 
sion mentale importante. Les radiographies craniennes et cervicales sont nermales. 

L’intervention, pratiquée le 26 juin 1953 (P. Janny), permet l’évacuation d’un 
hématome sous-dural bilatéral d’un volume important. En fin d’intervention, la 
surface corticale reste éloignée du crane, animée de battements réduits. 

L’évolution postopératoire est trés rapidement favorable et il existe un parallé- 
lisme étroit entre l'amélioration clinique et le retour du cerveau a sa situation nor- 
male. Cette modification morphologique étant suivie facilement sur des clichés radio- 
logiques successifs du crane. 

Douze jours aprés l’opération, le malade quitte le service, n’ayant plus ni signe 
moteur ni trouble mental. I] a repris son travail d’employé de bureau fin novembre 
1953. 


Cette observation enrichit encore la symptomatologie déja si nuancée propre aux 
hématomes sous-duraux traumatiques. Elle est en effet particuliére par son allure 
clinique. L’évolution a commencé par des troubles de la marche et s'est poursuivie 
par la constitution rapide d’une paraplégie prenant le type de la paraplégie en 
flexion, pour aboutir 4 une quadriplégie. Cette tétraplégie, associée a la raideur de la 
nuque et a l‘impossibilité des mouvements du cou, fit penser d’abord & un trauma- 
tisme cranio-vertébral, avec atteinte médullaire haute par lésions osseuses cervicales. 

Ce sont ces manifestations motrices, 4 notre connaissance exceptionnelles dans 
les hématomes sous-duraux traumatiques bilatéraux, qui font l'intérét de cette 
observation. 


A propos d'un cas de polynévrite apparu au cours d'une intoxication 
urémique, par MM.L. Vaciape et J. Demay (Pau), présentés par 
M. P. 


R&SUME, 


A propos de l’observation d'un cas de polynévrite dont l’évolution clinique fut 
strictement paralléle aux variations du taux de l'azotémie, les auteurs discutent 
le probléme de l'individualisation étiologique des polynévrites urémiques et rap- 
pellent les opinions des auteurs dont les travaux récents plaident en faveur de l'au- 
tonomie de cette variété de polynévrite : Roumiguiéres (Thése Toulouse, 1936), 
R. Lecog et Y. Bertrand, Villaret et collaborateurs, Sigwald, ete... 

Il s’agit d'une femme de 37 ans qui fut hospitalisée pour une polynévrite des 
membres inférieurs 4 forme sensitivo-motrice avec troubles sensitifs trés accusés 
et abolition des réflexes achilléens et pédieux. Un dosage de l’azotémie indique 
1 g 80 et ce chiffre va monter 4 2 g 56, puis décroitre progressivement. Au bout 
de 15 jours d’évolution, alors que ce taux redevient normal (0 g 38), la malade 
peut non seulement mouvoir ses jambes dans son lit, mais commencer A se lever, 
cependant les douleurs persistent et la pression des masses musculaires est trés sen- 
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sible. Puis, sous l'influence des injections de strychnine 4 hautes doses les douleurs 
se réduisent & de simples paresthésies. Il existe une hypoexcitabilité des différents 
territoires neuromusculaires, 4 l’examen électrique. Aprés 21 séances de galvano- 
faradisation, la malade peut quitter ’hépital par ses propres moyens. Le retour des 
réflexes achilléens marque la guérison, sans séquelle d’aucun ordre. 

L’intoxication urémique a évolué sans fiévre ni signes de néphrite. 

Dans les antécédents, on note deux internements a la suite d’anomalies du com- 
portement avec tentative de suicide, et dans les périodes prémenstruelles elle a pré- 
senté une instabilité marquée de lhumeur s’accompagnant de réactions dipsoma- 
niaques. 

L’évolution rigoureusement similaire de la polynévrite et du taux de l’azotémie 
permet de retenir le diagnostic de polynévrite urémique, mais l’on ne peut passer 
sous silence l’atteinte antérieure du systéme nerveux de notre malade, en raison 
d’abus éthyliques non pas quotidiens, mais périodiques. 

En conséquence, notre opinion sur la polynévrite urémique sera la suivante. II 
peut exister des polynévrites dues 4 une intoxication urémique, mais il semble qu’une 
« fragilisation » nerveuse antérieure sous l'effet d’agents toxiques ou infectieux ou 
dysmétaboliques soit nécessaire, sinon comment expliquer la rareté de ces polyné- 
vrites contrastant avec la fréquence d'une telle intoxication ? 


Etudes sur la myélose funiculaire, par M. Diogo Furtapo (parail en 


mémoire original). 
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LE CENTENAIRE DE CONSTANTIN VON MONAKOW 


Le 5 décembre dernier, |’ Université de Zurich a célébré le centenaire de 
Constantin von Monakow, et le lendemain, 6 décembre, la Société Suisse 
de Neurologie rendait un solennel hommage au Maitre disparu. 

Les membres de la Société francaise de Neurologie n’ayant pas été per- 
sonnellement convoqués n'ont pu assister A ces cérémonies, mais M. Jean 
Lhermitte qui, A cette occasion, a été nommé Docteur Honoris Causa en 
compagnie du PF Oscar Vogt et du D® Macdonald Critchley, a représenté 
la Société francaise de Neurologie. 


MEMOIRES 


ETUDE DE LA REACTION D’EVEIL 
PROVOGUEE PAR L'INFILTRATION PERICAROTIDIENNE DE NOVOCAINE 


PAR MM. 


P. PASSOUANT et J. MINVIELLE 


L’action de l’infiltration péricarotidienne de novocaine sur les régula- 
tions végétatives est connue depuis les travaux de Creyssel et Suire : ces 
auteurs ont obtenu par cette méthode la disparition d’états de choc et de 
collapsus. I. Bertrand et ses collaborateurs (1) ont confirmé l’existence 
d’une influence centrale de linfiltration, en montrant qu'elle provoque 
une diminution d’amplitude des potentiels électriques des deux hémi- 
sphéres. 

Nous avons repris cette étude chez 350 malades présentant des affee- 
tions diverses, en utilisant dans tous les cas un controle électroencépha- 
lographique. 

La dose de novocaine injectée a varié entre 10 ce et 20 cc, selon l’Age 
du sujet (*). Le tracé E.E.G. a été enregistré avant l’infiltration, pendant 
qu'elle est effectuée (en deux a trois minutes) et durant les trente minutes 
suivantes. 

Les résultats obtenus seront envisagés sous l’angle électrique et cli- 
nique : chez le sujet normal, chez des malades présentant. des états neuro- 
logiques divers associés 4 une perturbation de la conscience, enfin chez les 
épileptiques. 


(*) L’infiltration a toujours été unilatérale. 
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A) Modifications du tracé électrique. 


1° Chez le sujet normal éveillé, on note, dés la fin de l’injection, une dimi- 
nution d’amplitude des rythmes corticaux, symétrique sur les deux hémi- 
spheres. Le début de cette réaction est brutal, et simultané sur tout le 
cortex. Comparable par son bas voltage a une « réaction d’arrét », cette 
réaction peut durer de 5 4 30 minutes et parfois davantage. 

Des rythmes rapides de 15 4 20 c/s s’inscrivent parfois en surcharge du 
rythme de base. 

Ces résultats sont identiques & ceux d’I. Bertrand et ses collaborateurs. 


2° Chez les malades présentant des élals neurologiques divers associés 
d une perturbation de la conscience. 

L’élément commun a ce groupe disparate est la modification de la cons- 
cience, allant de l’obnubilation au coma. Les anomalies électriques con- 
sistent en une dysrythmie bilatérale synchrone, prédominant dans les ré- 
gions frontales ou diffuse a tout le cortex, et dont l’importance est en 
général proportionnelle au degré de la perte de conscience. Cette dys- 
rythmie est d’expression trés variable, allant de la simple diffusion d’un 
rythme alpha dans les régions frontales (tracé d’ « hypersynchronie 
mineure » ou de légére dépression corticale) 4 des ondes delta ou subdelta 
4 majoration bifrontale (tracé de « souffrance basale »). 

Les nombreuses affections qui entrent dans ce groupe (méningo-encé- 
phalites de natures diverses, traumatismes craniens, tumeurs cérébrales, 
accidents vasculaires cérébraux) peuvent se classer en 2 catéogries : 

a) Lésions cérébrales diffuses : méningo-encéphalites et méningites tu- 
berculeuses (32 cas, dont 13 méningo-diencéphalites tuberculeuses et 
19 encéphalites de types divers.) 

Les cas de méningo-diencéphalites tuberculeuses étudiés, se caractéri- 
saient sous l’angle clinique, par un déréglement végétatif majeur avec 
troubles de la conscience, et sous l’angle électrique, par un tracé de « souf- 
france basale » (J. Euziére, P. Passouant et H. Latour) (3) caractérisé par 
des ondes lentes sinusoidales de 1 4 3 c/s, 4 inscription bilatérale syn- 
chrone dans les dérivations fronto-temporales (fig. 1). 

L’infiltration péricarotidienne de novocaine a nettement influencé les 
anomalies électriques : disparition compléte de la dysrythmie chez 9 ma- 
lades, pour une durée de 5 4 20 minutes, avec réapparition secondaire sous 
forme de bouffées courtes et de voltage moindre. Cette modification élec- 
tiique s est toujours accompagnée d’une amélioration de l'état de la cons- 
cience. 

Les cas d’encéphalites correspondaient 4 des étiologies diverses (rou- 
geole, vaccine, grippe). 

A ce groupe sont rattachées les manifestations encéphaliques observées 
au cours des néphrites (5 cas). 

L'infiltration péricarotidienne diminue ou fait disparaitre les bouffées 
d’ondes lentes bilatérales synchrones, provoque une certaine régularisa- 
tion du rythme de fond, et fait, dans certains cas, apparaitre des bouffées 
de rythme alpha. 


b) Lésions cérébrales localisées : traumatismes craniens (21 cas), tu- 
meurs cérébrales (25 cas), accidents vasculaires de types divers (30 cas) 
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Isec 


Fig. 1. 


| SOpv 


Avant intiltration péri carotidienne 


(rupture d’anévrisme, ramollissement7récent, thrombose de la carotide). 

L’infiltration péricarotidienne a provoqué dans la plupart de ces cas 
une diminution ou une disparition des bouffées d’ondes lentes sinusoidales 
bilatérales synchrones. D’un autre cété, les foyers de lésion corticale (ondes 
delta polymorphes) ont été peu modifiés, ce qui a facilité la localisation de 
ces états (fig. 2 et 3). 

3° Chez les épileptiques. 

Les résultats obtenus ont été variables selon le type d’épilepsie. 4 grou- 
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phalie 


activité polymorphe 
sur le plan clinique 


Aprés infiltration. Bas voltage, 


90 


(schéma de cisternographie au bas de la figure). 


ite tuberculeuse & forme comateuse avec blocage des citernes basilaires et hydrocé 


~ J. Jean-Luc, 18 mois. Méning 


Aprés infiltration péri carotidienne 


Fig. 1. 
et intrication de rythmes de plusieurs fréquences. Cette réaction de désynchronisation est accompagnée 


E.E.G. 1° Avant infiltration. Ondes lentes hypersynchrones généralisées ; 
d'un retour A la conscience. 


pes seront envisagés : Petit Mal, épilepsie myoclonique, épilepsie convul- 
sivante et psychomotrice, état de mal. 

Au cours du Petit Mal (19 cas) les absences électriques (décharges bila- 
térales synchrones de pointes-ondes de 3 c/s) ont disparu ou ont été trés 
atténuées en nombre et en durée dans 14 cas de Petit Mal pur. Cet effet 
a persisté de 15 4 30 minutes aprés la fin de l’injection (fig. 4). 

Par contre dans 5 cas de Petit Mal, l’effet de l’infiltration a été nul ou 
facilitateur sur les absences, aucun de ces cas ne correspondant d’ailleurs 
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& un Petit Mal pur. Du point de vue clinique, il existait toujours des crises 
convulsives généralisées ou de type psycho-moteur, en plus des « vertiges » 
ou absences. Le tracé avant infiltration montrait chez ces 5 malades, soit 
une composante G. M. (type décharge de poly-pointes-ondes), soit des ano- 
malies localisées, notamment en temporal. On pouvait méme déceler chez 
deux d’entre eux, un foyer épileptique qui était le point de départ de 
' longues décharges 4 2,5 c/s commengant par des polypointes. 

Ces perturbations qui ne sont pas atténuées par l’infiltration P. C., ne 
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paraissent pas correspondre & un Petit Mal authentique ou isolé, mais 
plutot a de « fausses absences » en rapport avec une épilepsie convulsive. 


R., 43 ans. Glioblastome polymorphe temporal droit avec engagement sous-calleux (schéma de l'artériographic). 


E.E.G. 1° Avant infiltration. Ondes lentes de l'hémisphére droit avec une localisation temporo-occipitale droite 


2° Aprés infiltration. Bas voltage des deux hémisphéres. Persistance des ondes lentes en temporo-occipital droit. 


Pas de modification de l’obnubilation provoquée par L. C. 


Aprés infiltration peri carotidienne 


Fig. 2. — B... 


Au cours de l’épilepsie myoclonique (7 cas), le renforcement des décharges 
de polypointes-ondes a été noté, et dans un cas, ce renforcement a abouti 
4 une crise G. M. Il est A remarquer que dans le cas du Petit Mal myo- 
clonique, un certain nettoyage s’est fait sur les bouffées de 3 ¢ /s, mais 
que la décharge de polypointes a persisté. 

Au cours des épilepsies convulsivantes généralisées (36 cas), localisées 


KEVUP Necrovociour, 90, 2, 1954. 11 


146 SOCIETE FRANCAISE DE NEUROLOGIE 


Isec 


3 

Ww 

% 


(20 cas) el des épilepsies « temporales » (30 cas). L’action la plus commune 
de l’anesthésie P. C. correspond & une désynchronisation avec bas voltage 
du tracé et diminution des ondes lentes, avec, en particulier, atténuation 
if des bouffées lentes sinusoidales survoltées bilatérales, produites par I’hy- 


perventilation. 

4 Le deuxiéme résultat 4 souligner correspond a la précision et parfois 4 
4 la révélation d’un foyer cortical. Le tracé, polyrythmique avec grapho- 
: éléments épileptiques, devient plat, monorythmique, avec pointes en oppo- 


sition de phase, le plus souvent dans les dérivations temporales. 
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oltées localisées en central gauche, 


sylvienne, complication d'un rétrécissement mitral 
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E.E.G, 1° Avant infiltration. Ondes lentes 
Apres infiltration. Silence électrique a droi 


Sur le plan clinique, réapparition de 


-», 56 ans, Hémiplégie droite par embolie de la 


90 


10’ Aprés infiltration péri carotidienne 
Fig. 3.— P. 


Enfin, on peut observer une facilitation pouvant aboutir a la crise élec- 
trique ou électro-clinique (6 observations). La facilitation est plus fré- 
quente dans les épilepsies psychomotrices cliniques et électriques, et dan- 
les atrophies cérébrales infantiles compliquées de comitialité. 

Au cours des étals de mal épileptique (18 cas), dans la moitié des cas, état 
de mal a été arrété dés la fin de l’infiltration PC : disparition des clonies, 
silence électrique généralisé ; quelquefois des anomalies lentes & pente 
raide réapparaissent progressivement, suivies du retour 4 la normale. Ce 
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résultat (fig. 5) a été obtenu au cours d’épilepsie symptomatique (encé- 
phalite, cedéme cérébral) et non au cours de l'épilepsie idiopathique. 

Dans 3 cas, correspondant 4 des encéphalopathies, |’infiltration novo- 
cainique a entrainé une atténuation avec arrét de l'état de mal durant 
quelques heures. 

Enfin, dans les 6 derniers cas, aucune modification n’a été notée. I] 
s’agissait d’épilepsie essentielle ou d’encéphalopathie avérée. Dans ces cas, 
infiltration n’a augmenté ni le nombre ni la durée des crises. 


B) Modifications cliniques. 


Ces modifications correspondent d’abord aux faits de constatation 
courante : syndrome de Claude-Bernard-Horner (témoin de la diffusion de 


5 ‘0 1S minutes 20 
fin de 
lenregistrement 
Fig. 4. — Diagramme d'un tracé E.E.G, indiquant l'action de [infiltration péricarotidienne au 


cours d’un P. M., (enfant de 14 ans), Examen E.E.G., fait en hyperpnée continue. Atténuation puis 
disparition des absences électrocliniques et des bouffées d’ondes lentes hypersynchrones. 


la novocaine), élévation modérée et transitoire de la pression artériclle 
(1 4 2 em de Hg concernant la maxima), rougeur et vaso-dilatation fa- 
ciale du cdté infiltré. 

En outre, l’infiltration P. C. de novocaine intervient dans la régulation 
des états de veille et de sommeil, provoquant une réaction d’éveil. 

Au cours de certains comas (méninigte tuberculeuse, traumatisme cra- 
nien), l’infiltration a été suivie d’une reprise de la conscience. Cette réac- 
tion d’éveil s'accompagnait d’une diminution de voltage des rythmes corti- 
caux et de la disparition de la dysrythmie lente bifrontale. Chez 3 malades 
présentant une méningo-diencéphalite tuberculeuse, l’amélioration de 
l'état de la conscience a persisté 3 4 5 jours et s’est accompagnée de la 
reprise du controle sphinctérien. 

Certaines manifestations du syndrome d’hypertension intracranienne 
telles que céphalées, vomissements, ont été atténuées. 

Dans les épilepsies, le Petit Mal pur qui se traduit uniquement par une 
perte de connaissance bréve, réagit trés nettement a l’infiltration péri- 
carotidienne, les absences disparaissant ou étant nettement atténuées. 

Ces diverses constatations indiquent un effet de l'infiltration péri- 
carotidienne sur le mécanisme de |’éveil. 
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En résumé, l'anesthésie péricarotidienne provoque, sur le plan électri- 
que, une désynchronisation du tracé, bilatérale et symétrique : elle est du 
type de la réaction d’éveil (arousal). 

Sur le plan clinique, les résultats rapporlés appartiennent aussi a la 
réaction d’éveil ; passage du coma vigil, meilleur controle moteur 
et véegétatif. 


Discussion. 

Ce travail est centré sur l'action de infiltration péricarotidienne de 
novocaine. 

Les problémes physiopathologiques qui se trouvent ainsi posés ne peu- 
vent étre abordés qu’aprés avoir envisagé les effets sur les rythmes corti- 
caux, de l’excitation sensitive provoquée par la piqdre de la région sino- 
carotidienne, et de la novocaine par ses propriélés pharmacologiques. 

L’excilalion sensitive par la piqire de l’aiguille peut provoquer une 
«réaction d’arrét ». Mais elle est de courte durée ; elle se produit immédia- 
tement et non aprés plusieurs minutes de Jatence, comme dans nos obser- 
vations. 


L’action pharmacodynamique de la novocaine est importante a envisager. 
L’injection intraveineuse de novocaine entraine une diminution de voltage 
des rythmes corticaux (Courjon et Allégre). Mais l’action de infiltration 
pericarotidienne doit étre plutot comparée a celle d’une injection sous- 
cutanée de novocaine. Or, injection sous-cutanée de 20 cc de novocaine 
faite sur 10 sujets normaux n’a pas modifié les rythmes corticaux. 

Enfin l’action purement mécanique de la quantité de liquide a été véri- 
fiée par injection au niveau du sinus carotidien de 20 cc de sérum physio- 
logique : son effet a été nul sur l’activité électrique corticale. 

En rapportant 4 l’anesthésie péricarotidienne les résultats obtenus, 
deux mécanismes d’action centrale peuvent étre envisagés, l'un vasculaire 
par modification de la circulation cérébrale, l'autre nerveux, par action 
directe sur les centres mésencéphaliques. 


A) Action vasculaire de l'anesthésie péricarolidienne. 


Divers facteurs sont considérer : l'élévation tensionnelle artérielle, 
une modification vaso-motrice de tout le cortex ; mais ils paraissent insuf- 
fisants 4 expliquer la bilatéralité et la brusquerie d’apparition du bas vol- 
tage des rythmes électriques. 

On peut envisager plutot une perturbation vasculaire localisée a la ré- 
gion mésencéphalique, transmise directement du polygone de Willis aux 
artéres perforées, mais cette hypothése ne s’appuie pas sur des bases expé- 
rimentales. 


B) Action centrale de l'anesthésie péricarolidienne. 


La drogue injectée au cours de l’infiltration, intéresse plusieurs éléments 
nerveux. Parmi ces éléments : sinus carotidien, sympathique, pneumogas- 
trique, influence que peut jouer le sinus carotidien parait devoir retenir 
particuliérement l’attention. 

En effet, Koch, par distension du sinus isolé, provoque un relachement 
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Fig. 5. 


musculaire et un état rappelant le sommeil (4). Gellhorn, Darrow et 
Yesinick endorment un animal par excitation endosinusienne. Bonvallet, 
Dell et Hiebel constatent un ralentissement de l’activité électrique cor- 
ticale, aprés distension endosinusale (2). 

Ainsi l’excitation du sinus carotidien provoquerait une diminution de la 
conscience, avec inscription d’ondes lentes sur le cortex. 

Le mécanisme d’action des faits observés reste hypothétique. Une cons- 
tatation demeure : l’action d’éveil électrique et clinique provoquée par |'in- 
filtration péricarotidienne de novocaine. Cette action est comparable a 
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2 


des pointes épileptiques : 1. Augmentation de la durée des ondes lentes ; 


i de cet état de mal : période critique ; 1 et 3 et intereritique : 2. 


Fig. 5. — O. N., 5 ans. — Etat de mal épileptique avec crises convulsives gauches. 


1° Avant infiltration, type d’expression électriqu 
© Aprés infiltration. — Disparition progressive 


2. Silence électrique. 
Sur le plan clinique ; Arrét de l'état de mal. 


celle que l’on obtient par stimulation du systéme réticulé mésencéphalique 
(Magoun). Peut-on envisager une relation de la région intéroceptive trés 
réflexogéne qu’est le sinus carotidien avec la substance réticulée mésencé- 


phalique ? C’est l’hypothése qui peut étre retenue de l’ensemble des résul- 
tats électrocliniques envisagés. 
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SYNDROME DEMENTIEL ET PARAPLEGIE 
DEGENERESCENCE PIGMENTAIRE PALLIDO-NIGRIQUE 


PAR MM. 


G. HEUYER et J. DE AJURIAGUERRA 


Nous croyons intéressant de rapporter une observation qui, tant au 
point de vue clinique qu’anatomique, présente des parlicularilés méritant, 
& notre avis, d’étre relevées. 


R. Fina, d’origine israélite roumaine, agée de 22 ans, est hospitalisée aux « Enfants 
Malades » pour un syndrome d’arriération mentale avec paraplégie. 


Nous ne trouvons dans la famille sur laquelle nous avons pu recueillir des rensei- 
gnements concernant trois générations, aucun antécédent neurologique particulier, 
en dehors de troubles de la marche, mal définis, chez le pére. 

R. Fina est née & terme aprés une grossesse sans incident et un accouchement 
normal ; cri immédiat ; poids : 4 kg. Allaitement au sein pendant un an. Marche 
& un an. Premiers mots vers 18 mois. Elle devient propre le jour et la nuit 4 un an. 
Les maladies infectieuses infantiles sont banales et se déroulent sans incident. La 
scolarité est normale jusqu’a l’age de 12 ans. 

Son affection actuelle aurait débuté au cours de sa déportation. Elle aurait pré- 
senté un épisode infectieux pendant 10 jours avec température 4 40° et état confus 
délirant. Au prime abord, sa mére met tous les troubles actuels sur le compte de cet 
épisode. Ils auraient débuté avec lui. En fait, l'enfant avait présenté des troubles 
de la marche dés lage de 10 ans, c’est-a-dire 2 ans avant cet épisode infectieux. Leur 
aggravation aurait été trés marquée et aurait progressé aprés cet accident fébrile 
mal défini. Notons qu'une ponction lombaire faite a cette époque aurait montré un 
L. C.-R. normal. 

Les renseignements que nous avons sur l’évolution de l’affection sont contradic- 
toires et peu valables. 

Nous examinons cette malade a lage de 22 ans. Nous nous trouvons en présence 
d’une grande fille a facies peu mobile, a parole lente et monotone, monosyllabique. 
Son niveau mental est difficile & apprécier, mais on peut affirmer qu'il est au-dessous 
de 9 ans. 

La marche est impossible. La contracture des membres inférieurs empéche la 
malade de se tenir debout ; en outre, ses pieds sont déformés : pied creux en varus 
équin. Forte résistance a la mobilisation de tous les segments des membres inférieurs, 
abduction des cuisses comprise. Les réflexes rotuliens quoique faibles existent, par 
contre, nous ne trouvons pas de réflexes achilléens. Le réflexe cutané plantaire se fai‘ 
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en extension bilatéralement. La sensibilité thermique et douloureuse est conservée. 
La sensibilité au diapason semble abolie. 

Aux membres supérieurs, la force parait moins atteinte, | ‘hypertonie est également 
moins marquée. Les réflexes & ce niveau sont vifs. Les mouvements sont lents et 
adiadococinésiques. Le mouvement est décomposé et la dysmétrie dans les épreuves 
doigt sur le nez ou doigt sur l’oreille est nette. La sensibilité est intacte a tous les 
modes. 

I] n’existe pas de mouvements choréo-athétosiques. 

L‘incontinence d'urine est permanente. 


Fig. 1. — Atrophie pallidale. 


Les paires craniennes sont normales. On note cependant un nystagmus net dans 
le regard latéral. Le fond d’cil est normal. 

Le comportement dans le service ne montre pas de troubles particuliers du carac- 
tere.La malade est calme dans l'ensemble en dehors de quelques coléres épisodiques ; 
elle est le plus souvent inerte et ne s'intéresse pas a ce qui l’entoure. On note avec une 
grande fréquence des rires immotivés. 

Le B.-W. dans le sang est négatif. Le L. C.-R. est normal a tous les points de vue, 
la réaction au benjoin également. La formule sanguine est normale. L’encéphalo- 
graphie gazeuse montre une dilatation holoventriculaire considérable. 

E. E. G. : pas de rythme a. Pas de réaction d’arrét 4 l’ouverture des yeux. Fuseaux 
de rythmes rapides, de 13 & 20 c/sec alternant avec des bouffées de rythme théta 
dle 6-7 ¢ /sec. Ces deux rythmes sont tantét séparés, tantét mitigés (rythme alterne), 
peu amples en occipitales, amples et nets en rolandiques et temporales ; en frontale 
lerythme théta n’existe pas et le rythme rapide est de 20 c/sec. Pas d’ondes lentes. 
Pas de « pointes-ondes ». L’hyperpnée et la S.L.1. ne modifient pas le tracé. 


Examen anatomique. — L’examen macroscopique nous montre des méninges opa- 
lescentes entourant l’ensemble de la corticalité. La dilatation ventriculaire est consi- 
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dérable, holoventriculaire. L’aquedue de Sylvius est dilaté. Les parois du 1V® ven- 
tricule sont écartées. Le cervelet est relativement petit. Le bulbe et la moelle sont 
particuliérement graciles. Une coupe horizontale des noyaux gris centraux nous 
montre une atrophie du pallidum contrastant avec la conservation de la masse du 
noyau caudé, du putamen et du thalamus (fig. 1). 

L’examen histologique confirme cette atrophie pallidale. On trouve, en effet, une 
atrophie avec démyélinisation assez globale de cette formation. I] existe également 
un éclaircissement trés marqué de la lame médullaire interne et une atrophie de l’anse 
lenticulaire. L’aspect du pallidum est trés modifié. Les cellules sont diminuées en 
nombre et hyperchromatiques ; la prolifération gliale est, par contre, considérable. 


Cette gliose serrée est surtout importante dans les coupes horizontales moyennes. 
Mais ce qui est le plus frappant c’est la dégénérescence pigmentaire. I] s’agit d'une 
dégénérescence poussiéreuse de coloration bleu-noir, bleu verdatre, étendue a 
toute la région pallidale. Ces fines granulations peuvent former des conglomérats de 
grosseur variable (fig. 2). Nous retrouvons le pigment soit dans le cytoplasme des 
cellules pallidales, soit surtout au niveau des cellules gliales et autour des vaisseaux. 
On note une sclérose vasculaire avec, & certains niveaux, une dégénérescence calco- 
ferrique des parois. Une réaction périvasculaire a cellules rondes est mise en évidence 
autour d'un vaisseau. 

Notons que ce type de modifications n'est pas retrouvé au niveau du néostrié. 
Le putamen et le noyau caudé ne présentent que des modifications cellulaires modé- 
rées et aucune réaction gliale ni de dégénérescence pigmentaire semblable a celle 
décrite dans le pallidum. 

Par contre, au niveau du locus niger, quoique l'on trouve par endroits des cellules 
nigriques ratatinées, d'autres éclatées et du pigment noir extracellulaire, dans |’en- 
semble la dégénérescence est modérée. Au contraire, au niveau de la zone réticulée, 
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la dégénérescence cellulaire et pigmentaire est trés importante ; elle se rapproche de 
celle décrite dans le globus pallidus, on trouve ici également des globes de pigment 
bleu et des poussiéres de pigment vert (fig. 3). 

Ni le thalamus, ni le noyau rouge, ni le corps de Luys, ne présentent de lésions 
particuliéres. 

Le cortex cérébral est trés mince dans toute son étendue a la suite de la trés impor- 
tante dilatation ventriculaire. En dehors de cela, on ne remarque pas de lésions neu- 
ronales ou névrogliques précises. I] n’existe ni modification de paroi vasculaire, ni 
périvascularite. Les méninges corticales présentent des signes de méningite chro- 
nique. 

Le cervelet est diminué de volume. L’album cérébelleux est pale dans les coupes au 
Loyez. La structuration et l’aspect morphologique des diverses couches du cervelet 


Fig. 3. —- Dégénérescence pigmentaire de la zone réticulée du locus niger. 


sont normaux. La méthode de Hozler montre une gliose intense du hile du noyau 
dentelé. 

La protubérance et le bulbe sont d’un volume nettement réduit. La moelle est éga- 
lement trés petite. Les méthodes myéliniques montrent une paleur modérée au ni- 
veau des cordons postérieurs et plus marquée au niveau de la région du faisceau 
pyramidal croisé des deux cdétés. Les cellules radiculaires sont normales. 


En résumé, il s'agit dune affection ayant débuté par des troubles de la 
marche depuis lage de 10 ans et d’une paraplégie tres marquée a partir 
d'un épisode infectieux survenu a lage de 12 ans. II s’agit d’une paraplégie 
hyperspasmodique aux membres inférieurs accompagnée de troubles 
sphinctériens. Au niveau des membres supérieurs, on note une symptoma- 
tologie du type cérébelleux. Le déficit intellectuel est net du type régressif 
puisque la malade fut considérée comme mentalement normale jusqu’a 
lage de 12 ans. 

Divers diagnostics furent portés au cours de la vie de cette jeune fille : 
démence paralytique, sclérose en plaques, etc... Le diagnostic de dilatation 
ventriculaire postinfectieuse avait pu étre envisagé a la suite des résul- 
tats de l’encéphalographie. 

L’examen anatomique confirme cette dilatation ventriculaire et l’aspect 
opalescent des méninges paraissait également d’accord avec I’hypothése 
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de méningo-encéphalite. Mais nous fimes surpris par le manque de déve- 
loppement de l’ensemble des formations nerveuses. En outre, lors de cou- 
pes de Flechsig, on était frappé par l’atrophie considérable du pallidum 
contrastant avec une relative conservation de la grandeur du noyau caudé, 
du putamen et méme du thalamus. L’étude histologique nous montra une 
désintégration pigmentaire, des granulations bleu-violet, bleu-vert du 
type de celles décrites dans la maladie de Hallevorden-Spatz. Cette dégé- 
nérescence siége exclusivement au niveau du pallidum et de la substance 
compacte du locus niger. On note, en outre, au niveau du pallidum, une 
gliose intense avec plage dysmyélinique et dégénérescence calcoferrique 
des vaisseaux. Une gliose extrémement importante est relevée au niveau 
du hile du noyau denteleé. 

Le tableau clinique présenté par notre malade ne rentre pas dans le 
cadre classique de dégénérescence du globe pile. Nous ne trouvons pas 
chez elle la symptomatologie d’hypercinésie avec hypertonie, l‘hyperci- 
nésie prédominant au niveau de ja région tronculaire et céphalique. Cette 
observation se rapproche par certains points de celle etudiée par Helfant 
et dont le diagnostic porté au cours de la maladie fut 4 un moment celui 
de sclérose en plaques. 

Nous savons que |’état pigmentaire pallidoréticulé n'est pas nécessaire- 
ment caractéristique d’une maladie anatomo-clinique particuliére. On 
retrouve, en effet, cet état dans des affections dégénératives telles que la 
chorée (Jacob) ; la neurofibromatose (Gamper, van Bogaert) ; la dé- 
mence précoce (Funfgeld). 

Notre observation pose le probléme de savoir jusqu’A quel point un pro- 
cessus infectieux isolé peut produire ce type de dégénérescence. Van Bo- 
gaert a décrit ce type de modification chez un malade atteint d’encéphalite 
épidémique. 

Dans notre cas, le syndrome infectieux joue sirement un role important 
dans l'ensemble du tableau aussi bien clinique qu’anatomique. Le début 
des troubles de la marche a l’Age de 10 ans, c’est-d-dire 2 ans avant |’épi- 
sode infectieux des troubles de la marche signalés chez le pére, nous font 
penser qu’on ne peut pas éliminer un fond dégénératif. 


(Travail du Service du P® G. Heuyer el du Laboratoire de Neuropathologie 
du service de Neurochirurgie du P*® agrégé M. David. Réalisé avec l'aide de 
l'Institut Nalional Hygiene. 
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COMMUNICATIONS 


Le « mécanisme réflexe » de certaines épilepsies temporales, par 
MM. J. Boupourgesoues et H. Gastaurt. 


Nos observations concernent des sujets porteurs d'un foyer de décharges tem- 
porales dont les paroxysmes, ou du moins certains d’entre eux, nous ont paru en 
rapport direct avec la tension de la cavité gastrique. Nous avons pu ainsi réunir 
quatre cas. 


Observation (déja présentée a la Société). — Le jeune Sar... A., 4 ans. Le 
10 mai 1953, aprés l’ingurgitation rapide d’un gros bol de phoscao, il porte la main 
sur son estomac, salive abondamment, présente des mouvements de machonnement 
et de déglutition ; le tout s’accompagne de perte de connaissance. 

Le paroxysme dure quelques secondes. Le lendemain, mémes phénoménes dans les 
mémes circonstances. 

Les jours suivants, le déjeuner est absorbé par petites gorgées sans incident. 

E.E.G. : foyer de souffrance temporale gauche, décharges de pointes-ondes lentes. 

Actuellement, le foyer temporal reste le méme. Sous l'effet du traitement les crises 
postprandiales ne se sont pas reproduites. Mais, a l'occasion d'une promenade en 
bateau, apparaissent deux nouvelles crises, dont la nature réflexe gastrique par voie 
vaguale n’est pas douteuse, si l'on tient compte que l'enfant présentait, 4 ce moment- 
la, nausées et vomissements. 


Observation II, — Agost... R., 10 ans. Evidement pétro-mastoidien (oct. 53) pour 
otorrhée chronique. Quelques jours aprés, crises caractérisées par sensation de mau- 
vaise odeur (odeur d’éther), suivie de paleur du visage, impression de géne doulou- 
reuse de la gorge, s’étendant vers l’abdomen et l’extrémité inférieure du corps. La 
conscience nest pas modifiée. 

Ces crises, de quelques minutes, se situent entre le 8 novembre et le 8 décembre 
1953. Depuis lors, elles sont réduites 4 l’hallucination olfactive. Toutes (8 a 10) sont 
survenues au cours ou aussit6t aprés un repas, ou immédiatement aprés l'absorp- 
tion de liquide en dehors des repas (grands verres d'eau). 

E.E.G. : anomalies irritatives 4 type de pointes bréves et lentes, occupant de facon 
indépendante les régions temporales des 2 cétés. 


Observation III. — Riv... Y., 5 ans. Crises le matin au petit jour ou lors des repas : 
aprés absorption du café au lait du matin, d’une soupe ou d'une banane au milieu de 
l'aprés-midi, ou au cours des 2 principaux repas. 

La crise débute toujours par un bruit de gorge, accompagné d'un fléchissement 
de téte en avant, suivi d'une déviation tonique de la téte a droite et en arriére, puis 
d'une crise généralisée avec chute et perte des urines et des matiéres. La crise se 
renouvelle tous les 10 jours environ. 

E.E.G, : anomalies irritatives 4 type de pointes lentes sporadiques indépendantes, 
sur les régions temporales des 2 hémisphéres. 


Observation 1V.— Bor... A..., 58 ans. Paroxysmes caractérisés par une sensation 
de chaleur généralisée, avec impression de courant électrique, qui l’obligent a sus- 
pendre toute activité. La conscience est intacte, alors qu'il est dans l’impossibilité 
de prononcer un seul mot, pendant quelques secondes. Ces phénomenes se produisent 
aussitét aprés le repas de midi terminé. 
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E.E.G. : ondes lentes dans la région temporale postérieure et pariétale de l‘hémi- 
sphére gauche. Leur maximum d’amplitude siége dans la région temporale post¢- 
rieure, ot elles aboutissent a la constitution d’un véritable foyer. 

Chez nos quatre malades atteints de crises temporales, le mécanisme réflexe dé- 
clenchant, & point de départ gastrique, nous parait démontré : en effet, l’élément 
toxique (alcool : vin, biére...) doit étre éliminé, trois de nos observations concernant 
de jeunes enfants. Les liquides sont plus souvent en cause que les aliments solides. 

Tous nos malades présentaient un foyer temporal et la dilatation gastrique aigué 
ne parait, en effet, jouer qu'un réle déclenchant, en provoquant des décharges ner- 
veuses centripétes dans la vague, qui vont augmenter le tonus central de la région 
épileptique et des régions qui l’environnent. 

Les fibres vagales projettent, chez l'animal, dans la région orbitaire postérieure 
(travaux de Bailey et Bremer). Dell et Olson ont montré que l’aire vagale correspond 
a la partie postérieure et inférieure du gyrus orbitaire, c’est-a-dire au cortex adjacent 
a la scissure rhinale antérieure ; une grande partie de cette aire vagale parait en- 
fouie dans cette scissure. Dell a montré également que ces projections vagales attei- 
gnaient la région amygdalienne (Comptes Rendus des séances de la Soc. Biol., 1951, 
G X 4 V, n° 13-14, pp. 1084-1088). 

Si, 4 partir de ces données expérimentales, nous essayons d’établir la situation, 
chez l'homme, des territoires des afférences vagales, il faut les situer dans l’opercule 
orbito-frontal de la vallée sylvienne, a l’insula antérieur, aux régions péri-insulaires 
avoisinantes, & l’uncus et l’'amygdala. 

Or, c’est dans cette région que se situent la plupart des décharges et des lésions 
responsables de ]’épilepsie temporale. Il est done vraisemblable que ces afférences 
corticipétes vagales provoquées par dilatation gastrique ou tension gastrique, sont 
responsables de la crise temporale en augmentant le tonus cortical de cette région 
et en permettant la décharge neuronique paroxystique caractéristique de l’épilepsie. 


Effets de l’énervation sinu-carotidienne sur la myasthénie bulbo- 
spinale. Essai d'interprétation, par M. A. THievenarp (parail en 
Mémoire). 


Une forme rare de l'epilepsie : le spasme facial épileptique, 
par MM. H. Gastaut et J. Rocer. 


Dans une précédente communication a la Socité Francaise de Neurologie (Rev. 
Neurol., t. 87, n° 5, pp. 422-424) nous avons rapporté l’observation d'un homme de 
27 ans atteint depuis 3 ans d’un spasme hémi-facial ayant tous les caractéres cli- 
niques d’un spasme facial dit périphérique et chez lequel ]’électroencéphalogramme 
avait mis en évidence |’existence de paroxysmes de polypointes-ondes bisynchrones. 
Ces décharges ne sont pas synchrones des secousses faciales, mais la stimulation lumi- 
neuse intermittente des yeux provoque une recrudescence considérable du spasme 
facial. L’injection intraveineuse de triméthadione supprime a la fois les décharges 
de polypointes-ondes et le spasme facial. Le sujet était amélioré par la thérapeutique, 
par la triméthadione, et ce pendant plusieurs mois. Mais le spasme réapparait ensuite 
et le sujet est mis & un traitement par la Mysoline qui a de nouveau une action favo- 
rable. Nous avons la possibilité, aujourd’hui, de vous présenter ce malade qui a inter- 
rompu intentionnellement son traitement depuis 15 jours. Les manifestations spas- 
modiques ont réapparu quoique atténuées. Il est & noter que ce sujet, en plus de son 
spasme facial, présente une discréte parésie faciale et qu'il existe aussi de trés rares 
secousses de l’épaule homolatérale. 

Nous avons eu l'occasion d’observer un deuxiéme malade trés comparable : il 
s’agit d’un enfant de 15 ans, qui est amené a l'un de nous pour des « tics ». La mére 
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nous signale que le petit malade présente un « tic » de la face ainsi que, d'une manié re 
beaucoup plus épisodique, des mouvements anormaux du membre inférieur homola- 
téral aux secousses faciales. Notre examen est resté négatif et il ne nous a pas été pos- 
sible de voir se produire les manifestations pour lesquelles le malade nous était 
amené. Mais, lors de l’examen électroencéphalographique, |’épreuve de la stimulation 
lumineuse intermittente des yeux déclenche l’apparition de secousses hémifaciales 
que la mére de l'enfant identifie a celles qu'il présente spontanément. L’E.E.G. 
montre des paroxysmes de polypointes-ondes bilatéraux synchrones tout a fait 
typiques du Petit Mal myoclonique. 

Il nous parait nécessaire d’insister 4 nouveau sur l'existence au cours des épilep- 

sies diencéphaliques, de manifestations motrices localisées 4 une partie du corps alors 
que l'E.E.G. enregistre des anomalies paroxystiques bilatérales et synchrones. L’un 
de nous en a rapporté a la Société Italienne d’E.E.G. 6 observations (H. Gastaut, 
A. Roger et G. E. Chatrian : Myocloni unilateral esprimentisi eletricamente con 
scariche bilaterelai e sincrone, in Rivista di Neurologia, vol. 23, n° 4, 1953, pp. 389- 
400). 
Nous avons voulu, dans cette communication, montrer que les secousses faciales 
épileptiques ne devaient pas toujours étre rapportées a une épilepsie focale corti- 
cale, mais qu’elles pouvaient relever d'une épilepsie diencéphalique et simuler par- 
fois dans leur expression clinique, l‘hémispasme facial périphérique. 


M. Ed. Kress. — Les secousses faciales du malade de MM. Gastaut et Roger 
n’ont, au moins actuellement, aucun des caractéres des contractions de l'hémispasme 
facial périphérique. On ne voit ici, en effet, nila fossette mentonniére, ni l’incurvation 
du nez, ni la synergie paradozale de |’élévation du sourcil dans sa partie interne sous 
l'action du muscle frontal et de l’abaissement de la paupiére supérieure sous l’action 
de l’orbiculaire. Je rappelle que Babinski, par l’analyse méme de ces contractions 
déformantes, rigoureusement unilatérales, avait démontré qu’elles étaient impossibles 
a obtenir volontairement, et que, par surcroit, elles étaient marquées par ce trait 
essentiel d’étre identiques a celles qu’on produit par |'électrisation des branches du 
nerf facial. Il en concluait que l‘hémispasme facial, ayant de tels caractéres intrin- 
séques, ne pouvait étre engendré que par une perturbation directe du nerf facial 
ou de son noyau d'origine, et qu’il était rationnel d’appliquer a cette modalité 
Uhémispasme facial l’épithéte périphérique. 


A propos d'une aphémie par atteinte de la zone motrice supplé- 
mentaire de Penfield au cours de l’évolution d'un anévrysme 
artério-veineux. Guérison de l’'aphémie par ablation de la lésion, 
par MM. D. G. Guior, R. Messimy et Bourpi Lion 
(parail en Mémoire original). 


Troubles paralytiques de la statique laryngée et atrophie de la 
moitié inférieure de la face, séquelles particuliéres d'une polio- 
myélite cervicale, par MM. Th. ALasouanrne et J. 


Les troubles de la statique laryngée ont été l'objet d'études trés précises au cours 
des poliomyélites antérieures aigués asphyxiantes et ont conduit 4 proposer dans ces 
cas la trachéotomie. 

L’intérét de notre malade vient du fait qu'il permet d’étudier ces troubles a 
l'état de séquelle. I a par ailleurs une morphologie faciale particuliére. 


M. P.... Pierre, agé de 33 ans, consulte l'un de nous le 25.9.1958 pour un enfonce- 
ment cranien droit traumatique datant d’un mois et demi. L’électroencéphalo- 
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gramme montre une activité delta polymorphe sous-jacente 4 la zone d’enfonce ment 
frontale. Ces anomalies disparaitront d’ailleurs en quelques mois. 

Mais si ces constatations sont assez banales, le malade nous parait surtout digne 
d’attention du fait de sa morphologie trés spéciale. 

En effet, si les membres ont une musculature normale, si le trone est normalement 
développé, bien que le thorax soit un peu aplati d’avant en arriére, par contre la 
musculature du cou est profondément touchée: les muscles de la nuque sont trés 
gréles, trés faibles, suffisants cependant pour permettre au sujet de maintenir la téte 
droite. Leur atrophie exagére la lordose cervicale normale. Les sternocléido-mastoi- 
diens sont inexistants, ne se contractent pas ; les trapézes sont atrophiés et faibles 
(fig. 2). 


Fig. 1. 


L’atrophie intéresse aussi, quoique & un moindre degré, les muscles sus et sous- 
scapulaires, le grand dentelé d’un cété avec ébauche de scapula alata, mais les del- 
toides et les pectoraux sont respectés. 

Le larynx saille en avant et en haut. I) en résulte une dépression sus-laryngée 
comme si une striction était exercée par une corde passée autour du cou du malade. 
De profil, cette dépression se traduit par une angulation sous-laryngée, plus nette 
lorsque la téte est légérement renversée en arriére. Jointe 4 l'exagératiun de la lor- 
dose cervicale, la saillie du larynx réalise un aspect « en col de cygne » inusité (fig. 1). 

Si le larynx est surélevé, son déplacement vers le haut n'est cependant pas maxi- 
mum au repos, car lors d'un mouvement de déglutition forcé, le sujet peut l’élever 
parfois encore de 2 4 3 cm. 

La voix est assourdie et le sujet l’améliore en propulsant son maxillaire inférieur 
4 laide d’un doigt glissé derriére la branche montante. 

Il a, par ailleurs, de la peine a déglutir et il y remédie en portant la téte en avant, 
posée sur son coude droit. 

La crane et la face sont trés particuliers : le crane parait trop gros pour la face ; 
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celle-ci parait petite bien qu'il n’existe aucun signe de paralysie faciale, en particulier 
les peauciers du cou se contractent normalement. 

Mais le maxillaire supérieur est déformé : les dents sont horizontalement dirigées 
en avant, usées, ceci par une cause mécanique : pendant des années, ce sujet a main- 
tenu sa téte en soutenant de la main sa machoire supérieure. 

Les masticateurs ont une force intacte. Le voile et le pharynx se contractent nor- 
malement. La langue est de volume normal et ne présente pas de fasciculations. Le 
sujet a quelque peine a la tirer complétement en dehors. Les autres paires cra- 
niennes sont indemnes également. 

Ces atrophies sont isolées ; elles ne s’accompagnent pas de fasciculations ; il n'y a 
aucun trouble objectif de la sensibilité. Les réflexes tendineux, les réflexes ostéo- 
périostés des membres supérieurs, sont normaux. 


Ajoutons que le jeu diaphragmatique est conservé, cliniquement et a la radio- 
scopie. 

L’examen O.-R.-L. (D® Pialoux) a montré : un voile et un pharynx se contractant 
normalement, des cordes vocales paraissant se contracter normalement, bien que cet 
examen ait été difficile 4 réaliser. 

L’électromyogramme (P* agrégé Scherrer) est celui d'une atrophie neurogéne 
typique stabilisée ou peu évolutive. 


L’étiologie de ces atrophies s’éclaire par l’interrogatoire : 

A 9 ans, ce sujet a fait une maladie fébrile avec syndrome méningé et paralysies 
étendues : nuque ballante et quadriplégie 4 prédominance droite. Il a eu des troubles 
respiratoires étiquetés broncho-pneumonie double. I] est resté un an a l’hdpital 
Bretonneau. Progressivement, il a pu remarcher, mais sa nuque est restée longtemps 
ballante. Tl a porté un appareil de contention jusqu’a lage de 17 ans, puis il a pu 
maintenir sa téte sans aide. 


CoMMENTAIRES. 


Si nous ne nous arréterons pas a une discussion d’ordre étiologique, l’origine polio- 
myélitique des atrophies nous paraissant des plus vraisemblables, par contre nous 
ferons quelques commentaires d’ordre topographique. 

La topographie des amyotrophies permet d’affirmer une atteinte de la moelle 
vervicale supérieure de C1 a C5. Le trone cérébral est par contre indemne. 


REVUE v, 90, N° 2, 1954, 


Fig. 2. 
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L’atrophie de la moitié inférieure de la face s’explique sans doute par une atteinte 
des cornes latérales de méme topographie cervicale supérieure. Cette atteinte sympa- 
thique expliquerait la facilité avec laquelle la machoire supérieure s'est déformée 
sous l’influence du facteur mécanique que provoquait le sujet en faisant porter tout 
le poids de sa téte sur ses incisives maintenues entre le pouce et l’index droits. 

Nous voudrions surtout insister sur les troubles de la statique laryngée qui rap- 
pellent beaucoup ce que Sjoberg a décrit sous le nom d’ascension et de rétropulsion 
du larynx et de l’os hyoide et qu'il pense étre un des facteurs de la suffocation dans 
la poliomyélite antérieure aigué. 

Le larynx et l’os hyoide sont maintenus en place par deux systémes musculaires 
antagonistes : d’une part le systéme des muscles antérieurs (sterno-thyroidien, sterno- 
hyoidien et omo-hyoidien) qui, dans son ensemble,attire le larynx en avant et surtout 
en bas, systéme innervé par les racines C1 et C2 par l’intermédiaire de l’anse de Ihy- 
poglosse ; d’autre part, le systéme des muscles mylo-hyoidien, digastrique et stylo- 
hyoidien innervés par les V® et VII® paires craniennes, dont l’action est d’attirer le 
larynx en haut et en arriére. 

L’atteinte isolée du premier systéme musculaire par localisation du virus au ni- 
veau des segments C1 et C2 provoque une ascension et une rétropulsion du larynx 
et de l’os hyoide, par action non balancée du deuxiéme systéme musculaire. L’ori- 
fice supérieur du larynx se trouve ainsi oblitéré a la fois par los hyoide rétropulsé 
et par la base de la langue, contre laquelle il vient buter. 

Cliniquement, ces phénoménes trouvent leur traduction dans un symptome d’ap- 
préciation aisée, dénommé par !auteur « signe de l’angle » : alors que chez le sujet 
normal couché, le profil de la face inférieure du plancher de la bouche et de la face 
antérieure du cou forme un angle obtus, chez le malade présentant l’atteinte envi- 
sagée, cet angle est trés aigu, comme si, dit ]’auteur, une corde serrée autour du cou 
s’enfoncait dans les parties molles & l’'union du plancher de la bouche et de la face 
antérieure du cou. 

Si les noyaux du XI sont touchés, alors par insuffisance du sterno-mastoidien et 
du trapéze et action prédominante des antagonistes, un aspect en col de cygne est 
réalisé. 

Si notre malade ne présente pas de dyspnée, du moins actuellement, son trouble de 
la statique laryngée nous parait s’expliquer, au moins en grande partie, par un 
mécanisme analogue. 

En somme, par la localisation élective des lésions aux premiers segments cervi- 
caux, ce sujet avait tous les éléments pour faire une forme mortelle de poliomyélite. 
Il a cependant guéri spontanément et cette observation permet d’étudier a |'état 
chronique des mécanismes que l'on n’observe habituellement que de facgon épiso- 
dique au cours du stade aigu. Les possibilités actuelles du traitement des paralysies 
respiratoires rendront sans doute de telles observations plus fréquentes. 


Observation d’une poliomyélite antérieure aigué cervicale, ayant laissé comme sé- 
quelles une atrophie de la moitié inférieure de la face, une paralysie des muscles du 
cou avec ascension du larynx réalisant un aspect en col de cygne que les auteurs rap- 
prochent d’un trouble analogue déja décrit dans les poliomyélites suffocantes. De 
telles séquelles doivent leur rareté a l’évolution le plus souvent fatale des poliomyé- 
lites cervicales. 
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sellaires | colesteatomi soprasellari). Rivisla di Neurologia, 1950, NX, n° 4, 
pp. 303-321, 16 fig. 


A propos de plusieurs observations anatomo-cliniques rapportées, et tout en re- 
connaissant la valeur du syndrome décrit par Olivecrona dans les cholestéatomes supra- 
sellaires, les auteurs font état d'une proportion assez importante de cas dans lesquels 
un des grands signes de la triade symptomatique faisait défaut. Diverses confusions 
sont alors possibles. A cette occasion, F... et C... soulignent lintérét de examen cis- 
ternographique (méthode de Belloni) dans la discrimination entre cholestéatome supra- 
sellaire et gliome du chiasma. 

Une page de bibliographie. H. M. 


GUIDETTI (Beniamino) et CARLONI (Glauco). Contribution clinique 4 1'é- 
tude des troubles psychiques dans les tumeurs du lobe temporal (Contributo 
clinico allo studio dei disturbi psichici nei tumori del lobo temporale). Rivista di 
Patologia Nervosa e Mentale, 1953, 74, n° 2, pp. 259-301. 


Cette étude porte sur quarante-huit cas de tumeur temporale, vérifiés a linterven- 
lion. Les troubles psychiques qui existaient dans 92 pour cent des cas consistaient le 
plus souvent en troubles affectifs, troubles de la conscience, de la mémoire, etc. Chez 
quatorze de ces malades, les troubles observés étaient tels qu'il simulaient trés exacte- 
ment une maladie mentale. 

Les auteurs discutent de la pathogénie des troubles psychiques au cours des tu- 
meurs cérébrales en général et reprennent point par point les divers éléments suscep- 
libles d’étre incriminés. Ils opposent enfin ces symptomes psychiques par lésion tumo- 
rale aux résultats obtenus aprés lobectomie temporale. 

Bibliographie de cent vingt et un noms. H. M. 


POMME (B.), JANNY (P.), PLANCHE (R.), GIBERT (J.) et LAFORET (J.). 
Les tumeurs cérébrales 4 forme pseudo-vasculaire. La Revue du Pralicien, 
1954, 4, n° 9, pp. 801-803. 


Les auteurs rapportent quelques observations récentes particuli¢érement démons- 
tralives, dans lesquelles le schéma évolutif des tumeurs cérébrales se trouvait en dé- 
faut, parce que masqué par des manifestations pseudo-vasculaires. D’oi importance 
aecrue de la ventriculographie ou de lartériographie. 

H. M. 
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STEIMLE (R.) et MARTINEZ (S. A.). Sténose de l’aqueduc de Sylvius due a 
un spongioblastome sous-épendymaire. Etude anatomo-clinique. Lu Presse 
Médicale, 1954, 62, n° 10, pp. 206-207, 4 fig. 


Dans l’observation rapportée concernant une femme de trente-cing ans, la sympto- 
matologie attirait l'attention vers la région hypophysaire, le diagnostic clinique hési- 
tant entre une hydrocéphalie chronique et une tumeur hypophysaire. La sténose de 
l'aqueduc, responsable de la dilatation ventriculaire, était en réalité due a un spongio- 
blastome. 

Sept références. Ht. M. 


MOELLE 


ALAJOUANINE (Th.), BOUCHET (M.), PIALOUX (P.) et LHERMITTE 
(F.). La sclérose latérale amyotrophique et la paralysie des dilatateurs de 
la glotte. Les Annales d’Olo-Laryngologie, 1953, 70, n° 7, pp. 365-387, 5 fig. 


Compte rendu de recherches ayant pour objet de souligner, a cOté du réle étiolo- 
gique de la syphilis, importance d'autres affections, spécialement de la maladie de 
Charcot, dans la paralysie des dilatateurs de la glotte. Sur un total de quarante-deux 
malades atteints de selérose latérale amyotrophique, seize présentaient une telle 
paralysie (douze atteintes bilatérales dont deux incomplétes, quatre unilateérales), 

Aprés avoir exposé les constatations cliniques et anatomiques de ces cas, les auteurs 
proposent une hypothése pathogénique nouvelle en rapport avec les récents travaux 
de physiologie nerveuse. Ils conservent au syndrome de Gerhart sa valeur nosologique 
datteinte nucléaire. 

Cent quarante-trois références. H. M. 


GARCIN (Raymond) ei GRUNER (Jean). Nécrose cavitaire des cornes anté- 
rieures de la moelle au cours d’un syndrome réalisant une forme pseudo- 
polynévritique de sclérose latérale amyotrophique. La Presse Médicale, 1953, 
61, n° 82, pp. 1723-1724, 7 fie. 


Les auteurs rapportent observation d'une malade ayant présente le tableau cli- 
nique d'une forme pseudo-polynévritique de la maladie de Charcot ; l’examen anato- 
mique montrait une nécrose cavitaire étendue des cornes antérieures de la moelle. De- 
vant de tels faits, G. et G... posent la question de savoir sil s’agit d'une entité ana- 
tomo-clinique non encore signalée ou d'un aspect particulier de la maladie de Charcot 
au cours de laquelle des circonstances adjuvantes ont favorisé de telles destructions 
nécrotiques. A noter, d'une part, que l’atteinte du faisceau pyramidal permet d’éli- 
miner une poliomyélite antérieure chronique; a noter, d’autre part, existence d'une 
scoliose lombo-sacrée susceptible, peut-étre par Vintermédiaire de troubles circula- 
tuires, d’intervenir dans la genése de la nécrose, ainsi que celle d’un traumatisme im~ 
portant dans les années anteérieures, 

Bibliographie. H. M. 


SPILLANE (John), D. el LLOYD (Geoffrey H. T.). Le diagnostic de lésions 
de la moelle épiniére associées 4 une maladie « ostéoarthritique » de la co- 
lonne vervicale (The diagnosis of lesions of the spinal cord in association with 

osteoarthritic » disease of the cervical spine). Brain, 1952, '75, n° 2, pp. 177-186. 


L’importance de la maladie « ostéo-arthritique » de la colonne cervicale mérite une 
étude précise pour ce qui est de létiologie des lésions de la moelle et des racines. 

Dans la majorité des cas 'anamnése ainsi que l’examen clinique permettent d’établir 
le diagnostic. Des réponses asymétriques des réflexes allant jusqu’a inversion du re- 
flexe radial constituent un fait important mais non constant. On peut également enre- 
zistrer une dissociation entre les signes moteurs et sensitifs au niveau des membres su- 
périeurs ainsi qu'une atrophie musculaire considérable avec fibrillations et possibilité 
de perte légére de la sensibilité. La myélographie permet de préciser le siége et le degré 
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des deformations du canal médullaire consécutifs a la saillie des ostéophytes et a la 
formation d’épines. 

Les auteurs, d’aprés leurs propres cas, considérent que la myélographie n'est pas 
nécessairement anormale chaque fois que la colonne cervicale est atteinte ; mais, par 
contre, la présence de signes médullaires a toujours été accompagnée d’anomalies 
myélographiques. A noter que chez des sujets atteints d’affections dont la symptoma- 
tologie peut se rapprocher du syndrome considéré (sclérose en plaques, sclérose laté- 
rale amyotrophique, dégénérescence combinée subaigué), la myélographie fut toujours 
trouvée normale, en dépit de la coexistence occasionnelle d'une affection du rachis 
cervical. 

Trois références. H. M. 


WEBB (J. Hugh), CRAIG (Winchell McK.) el KERNOHAN (James W.). 
Néoplasmes intraspinaux de la région cervicale (Intraspinal neoplasms in the 
cervical region). J. of Neurosurg., 1953, X, n° 4, pp. 360-366. 


Cette élude purement clinique tire tout son intérét de la rareté relative des tumeurs 
cervicales et de importance de la statistique donnée qui porte sur 179 cas. Les ca- 
racléres cliniques sont étudiés en détail et une tentative est faite pour établir une corré- 
lation entre certains caracléres cliniques et les diverses variétés histologiques. 

Bernard Perrutser. 


EPILEPSIE 


AMYOT (Roma) el VASQUEZ (Julio). Tétanie et épilepsie. /.u Presse Médicale, 
1954, 62, n° 17, pp. 362-354, 2 fig. 


Observation d’une malade de quarante ans, qui présenta, quinze ans aprés une thy- 
roidectomie, des crises tétaniques et des accidents convulsifs de type épileptique. Elec- 
troencéphalographie a décharges pathologiques, dont quelques-unes a allure paroxys- 
tique. Hypocaleémie. Efficacité du traitement hypercaleémiant, ramenant en parti- 
culier Pélectroencéphalogramme a la normale. 

Un tel fait apporterait une nouvelle preuve a la notion de l’épilepsie par hypocal- 
cémie et tétanie chez certains sujets 4 dysrythmie cérébrale préexistante 

Dix références. H. M. 


BENNETT (Foster, E.). Le métrazol intracarotidien et intravertébral dans 
le petit mal épileptique I[ntracarotid and intravertebral metrazol in Petit Mal 
Epilepsy). Neurology, 1953, 3, n° 9, pp. 668-673, 4 fig. 


En raison des conceptions diverses existant quant au niveau d'origine des accés de 
petit mal, auteur a étudié les résultats produits par injection intra-artérielle rapide- 
ment poussée, de Métrazol en solution a un pour cent, chez neuf malades qui en étaient 
atteints. Il est apparu que chez tous ces sujets, traités de maniére identique, les injec- 
tions unilatérales intracarotidiennes déterminaient trés facilement les accés, alors 
que ceux-ci ne survenaient que de maniére inconstante et incompléte dans le cas d’in- 
jections pratiquées dans l’artére vertébrale. 

D’aprés ces constatations, le thalamus ne serait pas le lieu d'origine des accés de 
petit mal, alors que la responsabilité du cortex cérébral ne devrait, au contraire, pas 
étre exclue. 

Douze références. H. M. 


JONES (D. P.). La méthoine dans le traitement de l’épilepsie (Methoin in the 
treatment of epilepsy). British Medical Journal, 1951, n° 4697, 13 janvier, pp. 64- 


07. 


I’auteur rapporte les résultats obtenus chez 24 malades pour lesquels les autres trai- 
tements avaient échoué Dans les cas de grand mal la fréquence des crises fut réduite de 
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70 pour cent ou davantage, et de 31 pour cent dans lépilepsie psychomotrice. J... pré- 
cise les variations observées dans l'électroencéphalogramme par ce traitement, sa va- 
leur, ses indications, ses effets Loxiques toujours a redouter. 

Vingt références. H. M. 


KOHLER (W.) «| LANGER (E.). La déconnexion du sympathique cervical 
dans le traitement de l’épilepsie ie Halssympathikusausschaltung in der Epi- 
lepsie-behandlung). Deutsche Medizinische Wochenschrijl, 1950, 75, n° 2, pp. 83- 
86, 1 tabl. 


Les auteurs donnent les précisions techniques par eux employées pour reéaliser la 
déconnexion du sympathique cervical. Un tel procédé est a recommander dans une 
série de cas tels : épilepsie essentielle, avec accés habituels («status epilepticus») ne 
répondant pas ou insuffisamment aux traitements médicamenteux et crises corticales 
du type jacksonien. Par contre, les états crépusculaires ne semblent pas influences, 

A noter enfin lefficacité de ce procédé dans les autres spasmes vasculaires cérébraux 
responsables de crises douloureuses dans le territoire céphalique. 

Dix références. H. M. 


ORR (Joseph K.) «| RISCH (Frank). L'ordre de naissance est-il un facteur 
dans l’épilepsie ’ Is the order of birth a factor in epilepsy 2?) Neurology, 1953, 3, 
9, pp. 679-683, tabl., fig. 


linterrogatoire systématique de 15s épileptiques (malades libres ou hospitalises) 
montre que, dans une proportion remarquable de cas, les sujets atteints sont parmi les 
derniers nés d'une fratrie ; cette fréquence apparait d’autant plus nette au fur et a 
mesure qu'il s‘agit de familles totalisant un plus grand nombre d’enfants. 

Cing références, H. M. 


CHOREE, ATHETOSE, SPASMES, MYOCLONIES 


AMYOT (Roma). La myoclonie-épilepsie du type dyssynergie cérébelleuse 
progressive de Ramsay-Hunt. Semaine Médicale des Hépitaus de Paris, 1993, 
29, 56, pp. 2699-2703. 


L’auteur rapporte lobservation détaillée d'une malade dont la symptomatologie 
parait s’intégrer dans la forme de dyssynergie cérébelleuse de Ramsay-Hunt ; elle tend 
aussi a faire accepter une origine physiopathologique commune aux myoclonies et 
aux crises convulsives de type épileptique observées dans ce cas. 

Cette réduction concentrique du probléme physiologique de la myoclonie-épilepsie est 
due aux recherches cliniques et anatomiques du phé noméne mycolonique, aux investiga- 
tions neurophysiologiques et électroencéphalograhiques sur les myoclonies et l'épi- 
lepsie du type génétique, enfin sur la synthése physiopathologique de ce couple phéno- 
ménologique tel qu'il est observé dans les affections « myoclonie-épilepsie ». 

Trente-cing références. 

M. 


BONDUELLE (Michel). Le tremblement d'attitude. Lu Presse Médicale, 1993, 
61, n° 10, pp. 382-384. 


Considérant que la classification des tremblemenis en tremblement de repos et en 
tremblement intentionnel n'est pas entiérement satisfaisante, l’auteur souligne l'impor- 
tance du tremblement d’attitude (tremblement du maintien volontaire de lattitude), 
lequel mérite d’étre considéré comme une entité particuliére. Les formes les plus pures 
de ce tremblement sont données par le « tremblement essentiel » (hérédofamilial ou 
sporadique, juvénile, sénile ou présénile). 

Ges trois types élémentaires peuvent s’observer a l'état pur, mais tous les types de 
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transition existent, comme les associations les plus complexes. A noter qu’aucune cons- 
tatation anatomique ne permet d’attribuer tel ou tel de ces types a une lésion isolée 
ou élective d’une formation définie. 

Bibliographie. H. M. 


BORGES FORTES (Ary) et BORGES FORTES (Eurydice de). Athétose bila- 
térale de l’enfance (Atetose bilateral da infancia). O Hospital, 1953, 44, n° 3, pp. 397- 
414, 


Aprés un rappel des acquisitions et des conceptions étio-pathogéniques concernant 
l'athétose, les auteurs rapportent l’observation, anatomo-clinique ; d'une femme de 
vingt et un ans qui, dés les premiers jours qui suivirent sa naissance, avait présenté 
une certaine difficulté dans la motilité des membres inférieurs. Aggravation vers dix- 
huit ans, marquée par une extension des troubles, avec mouvements athétosiques bila- 
téraux plus accentués au niveau des mains, de la face, de la bouche, et spasmes de 
torsion au niveau du trone. Mort par cachexie. A l'examen : status dysmyelinisatus du 
pallidum, bilatéral, symétrique, avec nette raréfaction des gros neurones et disparition 
des fibres myéliniques les plus fines. 

Discussion des rapports entre l'état dysmyélinique et la maladie de Hallervorden- 
Spatz, cette derniére apparaissant pour les auteurs tout a fait différente, en raison 
de l’existence des troubles parkinsoniens et des altérations nigro-pallidales a caractére 
familial. 

Une page de bibliographie. H. M. 


LITVAK (A.), BLANDON (J.) et AYME (J.). Contribution a l'étude de la 
maladie d’Unverricht. Wonalsschri/t jiir Psychiatrie und Neurologie, 1950, 119, 


n° 1, pp. 25-35. 


D'aprés trois observations personnelles, rapportées dans ce travail, et d’aprés les 
divers cas publiés, les auteurs arrivent a cette conclusion que les troubles affectifs sont 
ala base de la maladie d’Unverricht. Ces derniers, associés aux secousses myocloniques 
el aux crises épileptiques, réalisent une entité morbide autonome. Les secousses myoclo- 
niques ne sont pas autre chose qu'une crise fragmentée parcellaire ; l’épilepsie d’Un- 
verricht ressemble, par sa pathogénie, a l'épilepsie essentielle ou l'on rencontre les 
mémes phénoménes cliniques et biologiques ; en outre, ces deux types, en raison de 
cette méme association des troubles neurovégétatifs, semblent bien étre d'origine 
diencéphalique. Le réle de 'émotion dans la maladie d’Unverricht est da a la fragilité 
particuliére des tissus nerveux atteints. 

A noter que cette affection montre le réle possible de hérédité dans l'apparition de 
la crise épileptique. 

Dix références accompagnent ce travail réalisé ala maison Nationale de Santé de 
Charenton-Saint-Maurice. 

H. M. 


ROBOWSKA (M. M.). Nouvelles méthodes de traitement dela chorée (Nowe 
metody leezenia plasawicy). Neurologia, Neurochirurgia i Psychiatria Polska, 1953, 
3, n° 3, pp. 307-310. 


Le résumé anglais de ce travail polonais précise qu’il s'agit des traitements appliqués 
aux choréiques de la Clinique des Maladies infectieuses pour enfants de Varsovie. Les 
cinquante-quatre sujets traités se répartissent en sept groupes, d’aprés les thérapeu- 
liques mises en ceuvre. 

Les résultats obtenus avec ACTH furent excellents, moins parfaits par l'association 
aspirine-pyramidon, et négatifs chez les sujets traités par l’insuline, le sulfate de ma- 
gnésium et les antihistaminiques. La cure de sommeil exige d’autres expériences avant 
toute conclusion. 


H. M. 
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ENCEPHALITES 


GSELL (O.) et PRADER (A.). Encéphalite aigué due a Leptospira hyos et 
secondaire 4 une infection traumatique (Akute Encephalitis durch Leptospira 
hyos infolge traumatischer Infektion). Helvetica Paediatrica Acta, 1958, 8, 4, 318. 


325. 


Les auteurs décrivent l’observation d'une leptospirose due a L. hyos (antérieurement 
L. mitis de Johnson), évoluant chez un enfant de trois ans et précédée d'un trauma- 
tisme (chute dans une fosse a purin drainant une porcherie). 

La particularité du cas réside dans le jeune age, et surtout dans l’'apparition, lors de 
la rechute fébrile, d'une véritable encéphalite avec séquelles graves (hémiatrophie 
cérébrale vérifiée par pneumo-encéphalographie). 

A noter que les 96 cas connus de leptospirose due au type hyos comportent une 
atteinte du cerveau ou de la moelle dans 7,3 p. 100 des cas. 

Courte bibliographie. P. MoLLaRer. 


MELNOTTE (P.). Un cas d’'encéphalite vaccinale 4 minima. Revue Médicale 
de Nancy, 1953, 74° anné, t. LNXVIII, le-15 octobre, pp. 743-745. 


Chez un jeune homme de 20 ans récemment vacciné, apparait brutalement un syn- 
drome méningé trés violent avec liquide clair a peine tendu, ne montrant comme modi- 
fication que de l’hyperglycorachie 0,89. Sans autre traitement qu'une injection d'un 
million d’unités de pénicilline, faite d’emblée par mesure de sécurité, la guérison a été 
totale en 3 jours, peut-étre grace a l’immunisation antérieure de ce jeune soldat qui 
avail déja été vacciné avec résultat positif 4 un an et a 11 ans. Il semble bien s’agir 
ici d'une forme mineure d’encéphalite vaccinale proprement dite. 

M. M. N. 


MILLER (Henry G.). Encéphalomyélite aigué disséminée traitée par 1'A.C.T. 
H. (Acute disseminated encephalomyelitis treated with A. C. T. H). British Medical 
Journal, 1953, n° 4803, pp. 177-183, 1 tabl. 


Tout en soulignant lui-méme l’impossibilité de conclure a partir de sept cas seule- 
ment et en raison méme des possibilités de rémission spontanée, M. rend compte des 
bons résultats obtenus par l’A. C. T, H. Deux encéphalomyélites aprés varicelle, deux 
myélites transverses, une myélite ascendante subaigué, deux encéphalites consécutives 
4 des infections indéterminées furent traitées par l'auteur dans des conditions qui 
semblent justifier des tentatives thérapeutiques sur une plus grande échelle. 

Quatorze références. H. M. 


PENNANEAC'’H (J.), PICARD (P.), VIALARD (L.) et NAVARRANNE (P.). 
Encéphalite varicelleuse grave (Hibernation artificelle. Guérison. Contréles 
électroencéphalographiques ). Bullelins et Mémoires de la Société Médicale des 
Hépitauz de Paris, 1953, 69, n° 26-27, pp. 892-895. 


La survie du malade dont l’observation est rapportée parait certainement due a 
l’hibernation. A propos de ce cas les auteurs soulignent l’'intérét capital d'une telle mé- 
thode pour maitriser la phase critique d’encéphalite végétative aigué des nombreuses 
affections dont la prédilection pour le diencéphale est notoire. 

Il. M. 


Le Gérant : Georges MASSON. 


Dépot legal 1954. trimestre. Ne 1940, Masson et édit., Paris. 
Poitiers. — S. F. 1. L. et Imp. Mare ‘Texier réunies 
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